﻿Sterling J West SECRETELE REUMATOLOGIEI Traducere din engleză sub redacția generală a Dr med științe, prof V N Khirmanova Moscova BINOM Sankt Petersburg DIALECT NEVSKY UDC - BBC B Traducere din engleză: O L Gordeev, S V Gureev, K N Kosovskaya, E A Moiseeva, O N Rusanov Vest S J B Secretele reumatologiei / Per din engleza - M -SPb : "Editura BINOM" - "Dialectul Nevski", - p , ill Cartea tratează problemele diagnosticului, prevenirii și tratamentului afecțiunilor patologice, unite prin termenul de "boli reumatice", la nivel modern Sunt luate în considerare mecanismele de apariție a reacțiilor inflamatorii, aspectele imunologice ale reumatismului, metodele de examinare a pacienților, manifestările sistemice și locale ale bolilor țesutului conjunctiv În secțiuni separate, sunt prezentate bolile asociate cu tulburările metabolice, patologiile sistemului endocrin și hematopoietic, leziunile nearticulare ale sistemului musculo-scheletic și bolile reumatice la copii Se oferă informații cuprinzătoare despre metodele de tratament, reabilitare și adaptare psihosocială a pacienților Pentru medici de diverse specialități și studenți ai școlilor de medicină Designul copertii seriei "Secretele medicinei" a fost realizat de artistul E Lulejan Toate drepturile rezervate Nicio parte a acestei cărți nu poate fi reprodusă sub nicio formă sau prin orice mijloc, electronic sau mecanic, inclusiv fotografie, înregistrare magnetică sau alte mijloace de copiere sau stocare a informațiilor, fără permisiunea scrisă a editorului (c) Lucrarea originală în limba engleză a fost publicată de HANLEY & BELFUS, INC Philadelphia, Pennsylvania, SUA, ISBN - - - (BINOM Publishing) Toate drepturile rezervate ISBN - - -X (Dialectul Nevski) (c) Editura CJSC BIOM, ISBN - - - (engleză) (c) "Nevsky Dialect", Cuprins Din editorul de traduceri unsprezece Cuvânt înainte Autorii Lista de abrevieri Dăruire I DISPOZIȚII GENERALE Capitolul Clasificarea şi impactul bolilor reumatismale asupra sănătăţii Sterling West, MD capitolul Sterling West, MD capitolul Sterling West, MD II BAZA ŞTIINŢIFICĂ DE ÎNŢELEGERE BOLI REUMATICE capitolul Michael O'ConnellMD capitolul Prevederi generale Michael O'Connell, MD Capitolul Nicolae J Battafarano, MD Capitolul Nicolae J Battafarano, MD III EXAMENUL UNUI PACIENTUL CU MANIFESTĂRI CLINICE CARACTERISTICA PENTRU BOLI REUMATICE Capitolul Danny C Williams, MD Capitolul Cercetări de laborator Woodruff Emlen, MD Capitolul Robert T Spencer, MD Capitolul Kevin M Rak, MD Capitolul Sterling West, MD Capitolul Douglas E Hemler, MD Capitolul Robert A Hawkins, MD Capitolul Robert A Hawkins, MD Capitolul Robert A Hawkins, MD Capitolul Evaluarea sănătăţii generale Sterling West, MD Capitolul cu boală reumatismală Richard'J Shea, MD IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Capitolul James O'Dell, MD Capitolul Brian L Kotzin, MD Capitolul Brian L Kotzin, MD Capitolul David H Collier, MD Capitolul cu eozinofilie si boli reumatismale asociate cu implantare de proteze mamare siliconice Gregory J Dennis, MD Capitolul Robert T Spencer, MD Capitolul Vance J Bray, MD Capitolul Vance J Bray, MD Capitolul Woodruff Emlen, MD Capitolul Vance J Bray, MD Capitolul James D Singleton, MD V VASCULITA: PRIMARĂ ŞI SECUNDARĂ Capitolul Steven A Older, MD Capitolul și boala lui Takayasu Gregory J Dennis, MD Capitolul Vasculita vaselor de dimensiuni medii: periarterita nodulară, angiita alergică sau angiita Churg-Strauss granulomatoasă, tromboangeita obliterantă Ramon A Attowo, MD CUPRINS Capitolul Mark Malyak, MD Capitolul şi vasculită urticariană Ramon A Arroyo, MD Capitolul Raymond J Enzenauer, MD Capitolul Raymond J Enzenauer, MD Capitolul Steven A Older, MD VI SPONDILOARTROPATIE SERONEGATIVA Capitolul Robert W Janson, MD Capitolul Sterling West, MD Capitolul Sindromul Reiter și artrita reactivă Danny C Williams, MD Capitolul William R Gilliland, MD VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Capitolul William R Gilliland, MD Capitolul John Keith Jenkins, MD Capitolul William R Gilliland, MD Capitolul Cynthia Rubio MD Capitolul cu infecție HIV Daniel F Battafarano, D O Capitolul Cynthia Rubio MD Capitolul Cynthia Rubio MD VIII BOLI REUMATICE CAUZATE DE TULBURĂRI METABOLICE, BOLI ENDOCRINE ȘI HEMATOLOGICE Capitolul Robert W Janson, MD Capitolul Matthew T Carpenter, MD CUPRINS Capitolul Matthew T Carpenter, MD Capitolul Edmund H Homstein, DO Capitolul Matthew T Carpenter, MD Capitolul Sindroame reumatice asociate cu dezvoltarea neoplasmelor maligne Damei F Battafarano, D O IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Capitolul Scott Vogelgesang, MD Capitolul Michael T McDermott, MD Capitolul David R Finger, MD Capitolul Robert T Spencer, MD X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI ÎN SINDROMELE REUMATICE Capitolul John Keith Jenkins, MD Capitolul John Keith Jenkins, MD Capitolul Mark Jarek, MD, FASR Capitolul Mark Malyak, MD Capitolul Edmund H Homstein, DO XI BOLI NEARMUNICATE ŞI REGIONALE ALE APARATULUI LOCOMOTOR Capitolul Danny C Williams, MD Capitolul Mark Malyak, MD Capitolul Scott Vogelgesang, MD Capitolul John A Reister, MD Capitolul David R Finger, MD Capitolul David H Collier, MD CUPRINS XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE Capitolul articulaţii şi sinovia Edmund H Homstein, DO Capitolul ' Leziuni osoase frecvente semne cu raze X Luis Gonzalez, MD XIII BOLI REUMATICE LA COPII Capitolul Etichete H Finkel, MD, Ph D Capitolul Roger Hollister, MD Capitolul Terri H Finkel, MD, Ph D Capitolul Roger Hollister, MD XIV DIVERSE (NEDIFERENȚATE) SINDROME REUMATICE Capitolul Ramon A Arroyo, MD Capitolul James D Singleton, MD Capitolul Steven A Older, MD Capitolul Uveita Raymond J Enzenauer, MD Capitolul Daniel F Rattafarano, D O Capitolul Mark Jarek, MD Capitolul Mark Jarek, MD Capitolul James D Singleton, MD XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Capitolul David H Collier, MD Capitolul Grigore J Dennis, MD Capitolul James O'Dell, MD Capitolul , Citostatice și imunomodulatoare James O'Dell, MD Capitolul Datid R Finger, MD CUPRINS Capitolul Michael T McDermott, MD Capitolul Dougîas E Hemler, MD Capitolul Elizabeth Kozora, Ph D Capitolul John A Reister, MD Capitolul Scott Vogelgesang, MD XVI SECRETELE FINALE Capitolul Alan R Erickson, MD Capitolul James S Louie, MD Capitolul Sterling West, MD Index de subiecte De la editorul de traduceri Există puține cărți ca aceasta pentru medici Este păcat, pentru că medicina este o știință, o artă și un meșteșug Pentru a deveni un maestru luminat și sofisticat, nu este suficient să studiezi manuale și manuale de studiu, trebuie să pătrunzi și în secretele medicinei Dacă manualul spune pe scurt despre principalul lucru, iar în manualul clinic - în detaliu despre totul, atunci în cartea propusă, venerabili experți în reumatologie dezvăluie cititorilor cele mai lăuntrice secrete ale vindecării Reumatologia este o ramură relativ nouă a medicinei Este incredibil de dificil să-i urmărești dezvoltarea rapidă, care încorporează realizările terapiei, imunologiei, microbiologiei, biochimiei, farmacologiei și cu atât mai mult să înveți cum să aplici aceste cunoștințe în beneficiul pacientului Dar devine posibil atunci când faci cunoștință cu această carte minunată "Secretele" nu sunt ascunse în el, ci sunt prezentate într-o secvență clară care reflectă întreaga structură a reumatologiei moderne Nu pot să nu remarc diversitatea și neobișnuirea cărții - în ea coexistă informații de ultimă oră cu informații despre istoria reumatologiei și personalități (atât despre medici, cât și despre pacienți); minuțiozitate - cu stil lapidar, cu o mulțime de "cheat sheets" - coduri mnemonice, ușor de reținut și deci atât de apreciate de elevi Și totuși, principalul avantaj al cărții este dezvăluirea a numeroase secrete ale profesiei de reumatolog "Secretele" ar putea fi numite atât un manual, cât și un manual, dar astfel de manuale și manuale fascinante pur și simplu nu există Profesorul V N Hhirmanov Cunoașterea fără reflecție este inutilă Gândirea fără cunoștințe este periculos Confucius ( - î Hr ) Oliver Wendell Holmes a spus pe bună dreptate într-un eseu medical că "tratamentul bolnavilor este întotdeauna esența predării medicinei" Într-adevăr, dobândirea de competențe în procesul de îngrijire a pacienților este una dintre cele mai puternice metode de învățare Experiența noastră se îmbogățește constant atunci când citim despre bolile pacienților pe care îi tratăm Și totuși, studenților și practicienilor le lipsește ceva chiar și cu o analiză atentă a tuturor simptomelor descrise în manualele pentru această patologie Informațiile despre ceea ce este cel mai important în îngrijirea pacientului nu sunt întotdeauna disponibile Cartea "Secretele reumatologiei" se adresează studenților și practicienilor la medicină pentru a ajuta la tratarea pacienților cu boli reumatismale "Secretele reumatologiei" este prezentat sub formă de întrebări și răspunsuri, care sunt semnul distinctiv al tuturor cărților din această serie Capitolele cărții sunt adunate în secțiuni, fiecare dintre ele concentrându-se pe un anumit concept Toate bolile reumatice sistemice și nesistemice întâlnite neașteptat în practica clinică, discutăm în timpul ciclurilor de pregătire și până la momentul promovării examenelor considerăm aceste aspecte a fi luate în considerare Fiecare capitol conține informații de bază despre imunologie, fiziopatologie, cele mai importante manifestări clinice și recomandări practice pentru tratament Autorii, acolo unde a fost posibil, au încercat să prezinte informațiile sub formă de reguli mnemonice, tabele și pictograme pentru a reține mai bine cele mai importante prevederi Sperăm că cititorul va găsi Secrets of Rheumatology interesante și practic utile în beneficiul pacienților Sterling West, M D În calitate de redactor, aș dori să mulțumesc: tuturor autorilor capitolelor care au colaborat cu mine; Doamnei Linda Lauer pentru sprijinul administrativ excepțional și un mare simț al umorului în a ajuta la dezvoltarea cărții; Lindei Belfuss pentru ajutor și răbdare, fără de care mi-ar fi fost greu să editez Secrets of Rheumatology; pacienților, profesorilor și studenților mei pentru tot ce m-au învățat Autorii Ramon A Arroyo, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Facultatea de Medicină F Edward Hebert, Bethesda, Maryland; Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Texas, San Antonio, Texas Daniel F Battafarano, DO, FACP, FACR Asistent șef, Serviciul Reumatologie, Departamentul de Medicină, Brooke Army Medical Center; Profesor asistent clinic, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Texas, San Antonio, Texas Nicholas J Battafarano, MD, FACAI Rezident, Departamentul de Psihiatrie, Centrul Medical al Armatei Tripler, Honolulu, Hawaii; anterior, personal alergolog, Fitzsimons Army Medical Center, Aurora, Colorado Vance J Bray, MD, FACR Afiliații pentru artrită, PC, Colorado Springs, Colorado Matei T Carpenter, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Facultatea de Medicină F Edward Herbert, Uniformed Services University of the Health Sciences, Bethesda, Maryland David Harris Colier, MD, FACR Profesor asociat, Departamentul de Medicină, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado; Șef de reumatologie, Denver General Hospital, Denver, Colorado Grigore J Dennis, MD, FACP, FACR Profesor asociat, Departamentul de Medicină, Facultatea de Medicină F Edward Herbert, Uniformed Services University of the Health Sciences, Bethesda, Maryland; Șef de Reumatologie și Imunologie Clinică, Spitalul Walter Reed, Washington, DC J Woodruff Emlen, MD, FACR /Xprofesor asociat, Departamentul de Medicină, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado, Denver, Colorado Raymond J Enzenauer, MD, FACP, FACR Șef, Serviciul de Reumatologie, Departamentul de Medicină, Centrul Medical al Armatei Fitzsimons, Aurora, Colorado Alan R Erickson, MD, FACR Asistent șef, Serviciul de reumatologie, Departamentul de Medicină, Centrul Medical al Armatei Fitzsimons, Aurora, Colorado David R Finger, MD, FACR Șef, Serviciul de Reumatologie, Departamentul de Medicină, Centrul Medical al Armatei William Beaumont, El Paso, Texas Terri H Finkel, MD, Ph D , FACR Profesor asociat, Departamentele de Pediatrie, Imunologie și Biochimie, Centrul Național Evreiesc pentru Imunologie și Medicină Respiratorie, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado, Denver, Colorado William R Giililand, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină Internațională, Facultatea de Medicină F Edward Hebert, Universitatea de Științe ale Sănătății în Uniforme, Bethesda, Maryland Douglas E Hemler, MD, FAAPMR, FAAEM Instructor clinic, Medicină fizică și reabilitare, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado; Director medical, Medicina muncii și îngrijire urgentă, Primera Health Care, Denver, Colorado AUTORI Luis Gonzalez, MD Director, Departamentul de Radiologie, Spitalul Northern Dutchess, Rhineback, New York Robert A Hawkins, MD, FACP, FACR Profesor clinic asociat, Departamentul de Medicină, Școala de Medicină a Universității de Stat Wnght, Dayton, Ohio J Roger Hollister, MD, FACR Profesor, Departamentul de Pediatrie, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado, Denver, Colorado Edmund H Hornstein, DO, FACR Reumatolog personal, Centrul Medical al Armatei Madigan, Tacoma, Washington Robert W Janson, MD, FACR Profesor asociat, Departamentul de Medicină, Divizia de Reumatologie, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Colorado, Denver, Colorado Mark Jarek, MD, FACR Personal reumatolog, Departamentul de Medicină, William Beaumont Army Medical Center, El Paso, Texas John Keith Jenkins, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Divizia de Reumatologie/Imunologie Moleculară, Centrul Medical al Universității din Mississippi, Jackson, Mississippi Brian L Kotzin, MD, FACR Profesor, Departamentul de Medicină și Imunologie, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado; Profesor de Pediatrie și Medicină, Centrul Național Evreiesc pentru Imunologie și Medicină Respiratorie, Denver, Colorado Elizabeth Kozora, Ph D Profesor asistent, Departamentul de Psihiatrie, Centrul de Științe ale Sănătății de la Universitatea din Colorado; Departamentul de Medicină, Centrul Național Evreiesc pentru Imunologie și Medicină Respiratorie, Denver, Colorado James S Louie, MD, FACP, FACR Profesor, Departamentul de Medicină și Șef de Reumatologie, Harbor-UCLA Medical Center, Torrance, California MarkMalyak, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Divizia de Reumatologie, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Colorado, Denver, Colorado Michael T McDermott, MD, FACP Profesor clinic, Departamentul de Medicină, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Colorado, Denver, Colorado Michael A O'Connell, MD, FACAI Asistent șef și director al programului de co-instruire, Serviciul de alergie-imunologie, Fitzsimons Army Medical Center, Aurora, Colorado James R O'Dell, MD, FACP, FACR Profesor de medicină și șef de reumatologie, Universitatea din Nebraska Medical Center, Omaha, Nebraska Steven A Older, MD, FACP, FACR Șef, Serviciul Reumatologie, Departamentul de Medicină, Centrul Medical al Armatei Brooke; Profesor clinic asociat, Departamentul de Medicină, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Texas, San Antonio, Texas AUTORI Kevin M Rak, MD Șef de radiologie, Spitalul Divine Saviour, Portage, Wisconsin John A Reister, MD Profesor clinic asociat, Departamentul de Ortopedie, Brooke Army Medical Center, San Antonio, Texas Cynthia Faye Rubio MD Director adjunct de educație medicală, Programul de rezidență în medicină internă, Georgia Baptist Medical Center, Atlanta, Georgia Richard Jay Shea, MD, FACP Șef, Serviciul de consultanță medicală, Departamentul de Medicină Internă, Centrul Medical al Armatei Fitzsimons, Aurora, Colorado James David Singleton, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Divizia de Reumatologie, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Colorado, Denver, Colorado Robert T Spencer, MD, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Divizia de Reumatologie, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Colorado, Denver, Colorado Scott A Vogelgesang, MD, FACP, FACR Asistent universitar, Departamentul de Medicină Internă, Divizia de Reumatologie, Universitatea din Lowa Colegiul de Medicină, Lowa City, Lowa Sterling G West, MD, FACP, FACR Profesor, Departamentul de Medicina, Divizia de Reumatologie, Universitatea din Colorado Health Sciences Center, Denver; Director clinic, Centrul pentru boli autoimune, Centrul Național Evreiesc pentru Imunologie și Medicină Respiratorie, Denver, Colorado DannyClaude Williams, MD, FRCPC, FACR Profesor asistent, Departamentul de Medicină, Divizia de Reumatologie, Centrul de Științe ale Sănătății al Universității din Colorado, Denver, Colorado Lista de abrevieri AZT hvv HLA HPVB ICD - zidovudină - virusul hepatitei B - antigen leucocitar uman - parvovirus uman B - Clasificarea internațională a bolilor MAI MT OI p-ANCA A\ AVG ADP aCL ACTH AlAT AHA ANCA AOP APC ACE AC AcAT AT ATS ATP aPL aPTT BARS BA IBD HIV VC VLH WHO GAG GB HV HVU GCA gkg GOA DGI DPFC digs DM - Mycobacterium avium-intracellulare - Mycobacterium avium-intracellulare - tuberculoza - Ostegeneza imperfecta (osteogeneza imperfecta) - anticorpi citoplasmatici perineutrofili - amiloid A - glomerulonefrita lupica activa - adenozin difosfat - anticorpi anticardiolipin - hormon adrenocorticotropic - alanina aminotransferaza - anticorpi antinucleari - Societatea Americana de anticorpi antinucleari - anticorpi antinucleari de neutrofilologie - societatea americana enzimă de conversie a angiotensinei - anchilita - aspartat aminotransferaza - arterita lui Takayasu - anticorpi la țesuturile cardiace - adenozin trifosfat - anticorpi antifosfolipidici - timp de tromboplastină parțială activată - medicamente antireumatice de bază - arterita temporală - virusul imunodeficienței intestinale - timp imunodeficit uman limfogranulom generic - Organizația Mondială a Sănătății - glicozaminoglicani - hipertensiune arterială în sarcină - granulomatoză Wegener - regiune hipervariabilă - arterită cu celule gigantice - complex major de histocompatibilitate - osteoartropatie hipertrofică - infecție gonococică diseminată - pirofosfat de calciu dihidrat - dermatomiopatozoză idiopatică difuză LISTA DE ABREVIERI DMSO DMF DNA DPGN DPS DEHA zhk zhksc zh ct ZIP zet IMF ipl itp KVN kvek kk kpt ct CF CPK ldg lne ltcv MALA MBARP MK MKV MKOV mm MP mpo MRG MREA MRI nzet NSAID NSAID NSAID OFK OFK OFK OBM- OFK OFK OPBCA op - dimetil sulfoxid - interfalangian distal (articulatii) - Acidul dezoxiribonucleic ~ glomerulonefrită proliferativă difuză - boli degenerative ale articulațiilor - absorptiometrie cu raze X cu energie duală - acid gras - acizi grași cu lanț mediu - tract gastrointestinal - boli carpometacarpiene (articulare) ale țesutului conjunctiv inozin monofosfat - boală pulmonară interstițială - purpură trombocitopenică idiopatică - lupus eritematos neonatal - timpul de coagulare a caolinului - colita colagenoasa - carnitin palmitoiltransferaza - Scanare CT - creatina fosfat - creatin fosfokinaza - lactat dehidrogenază - febră de etiologie necunoscută - leucotriene - vasculită leucocitoclastică - mioadenildezaminaza medicamente antireumatice modificatoare ale bolii - colita microscopica - miozita cu incluziuni celulare - microscopia capilarelor pliului periungual - masa moleculara - poliarterita microscopică - mieloperoxidaza - retilogistiocitoză multicentrică - substanță de anafilaxie cu reacție lentă - imagistică prin rezonanță magnetică - boala nediferentiata a tesutului conjunctiv - medicamente antiinflamatoare nesteroidiene - colita ulcerativa nespecifica - osteoartrita - proteină de bază a mielinei - capacitate totală de legare a fierului - limitarea mobilitatii articulare - febră reumatică acută - fosfati de calciu bazici - reacție de fază acută - ANCA perinucleară - ciroza biliara primara LISTA DE ABREVIERI ІІВ - timpul de protrombină PVI - imunodeficiență variabilă simplă PVNS - sinovita Willesonodular Pigmentară pg - prostaglandine pdmv - potențialele de acțiune ale fibrelor musculare PDME - potențialul de acțiune al unității motorii pdms - polidimetilsiloxan sdsn - potențialul de acțiune nervos senzorial topor - ligamentul încrucișat anterior PLF - metatarsofalangian (articulație) pm - polimiozită PMF - interfalangian proximal (articulații) pmyal - leucocite polimorfonucleare mon - insuficienta renala TPO - osteoporoza tranzitorie a sarcinii PTH - hormon paratiroidian PF - metacarpofalangian (articulații) PCR - reacție în lanț a polimerazei pch - cricoid-aritenoid (cartilaj) pshg - purpură Shenlein-Genoch RA - artrita reumatoida PBM - Manșeta rotativă ruptă RNP - ribonucleoproteină RPM - polimialgie reumatică RPH - policondrită recidivantă RSD - distrofie simpatică reflexă RSK - reacție de fixare a complementului RTGA - reacție de inhibiție a hemaglutinării RTK - receptor de celule T RF - factor reumatoid CAA - Sindromul anticorpilor antifosfolipidici sdil - sindrom de limfocitoză infiltrativă difuză sdli - sindrom de infiltratie limfocitara difuza szh - lichid sinovial CCS - sindromul de tunel carpian ccst - boală mixtă a țesutului conjunctiv LES - lupus eritematos sistemic CCM - sindromul de tunel carpian GFR - rata de filtrare glomerulară coe - viteza de sedimentare a eritrocitelor SIDA - Sindromul Imunodeficienței Dobândite spni - viteza impulsurilor nervoase CRP - proteina C-reactiva SRSD - sindromul distrofiei simpatice reflexe ssd - sclerodermie sistemică sat - febră mediteraneană familială STIT - sindromul de frecare al tractului iliotibial CFS - Sindromul de oboseală cronică LISTA DE ABREVIERI SC SEM TAO tymp TCA Ultrasunete UP FAT PD Nume complet FR hme CKD C-ANCA CNS CTK EG emg EF JAS JUDM JRA - sindrom Churg-Strauss - sindrom de mialgie eozinofilă - tromboangeită obliterantă - inhibitor tisular al metaloproteazei - ultrasunete triciclozide - ultrasunete de artă - anticorpi la fosfolipide - displazie fibroasă - factor de necroză tumorală - fenomen Raynaud - eritem migrator cronic - insuficiență renală cronică - ANCA citoplasmatică - sistemul nervos central - ciclul acidului tricarboxilic - granulom eozinofil - electromiografie - eozinofilă - fasciita eozinofilă - dermatită juvenile - fasciita juvenile - fasciita juvenile artrita reumatoida Editorul dedică această carte: soției sale, Brenda, cea mai bună prietenă; copii, Zile și Matei, bucuriile vieții mele; sora Karen, care depășește toate dificultățile; parinti, Patricia si Curtis, care m-au invatat sa imi urmez visele pentru ca totul poate fi realizat; dragostea, sprijinul și aprobarea lor fac ca totul să aibă sens I Dispoziţii generale Reumatismul este un concept colectiv care include multe suferințe acute și cronice care nu au nume și sunt cauzate de diverse cauze William Heberden ( - ), Comentariu la istoria și tratamentul bolilor, cap CAPITOLUL CLASIFICAREA ŞI IMPACTUL BOLILOR REUMATICE ASUPRA SĂNĂTĂŢII Sterling West, MD Ce este reumatologia? Ramura a medicinei dedicata studiului bolilor reumatice si tulburarilor functiei si/sau structurii sistemului musculo-scheletic Care sunt originile reumatologiei? secolul I n e Pentru prima dată în literatură a apărut conceptul de reumatism (reumatism) Rheuma se referă la "substanța care curge", eventual derivată din flegmă (flegmă) Este "sava primordială", așa cum a fost definită de antici, care s-a format în creier și s-a scurs în diferite părți ale corpului, provocând sănătatea proastă Termenul de "reumatism" a fost introdus în literatura de specialitate de către medicul francez Dr Ballo (G Baillou), care a subliniat că artrita poate fi o manifestare a unei boli sistemice În SUA, dr R Pemberton a organizat Comitetul American pentru Tratamentul Reumatismului, redenumit Asociația Americană pentru Studiul și Tratamentul Bolilor Reumatice ( ), apoi Asociația Americană Reumatică ( ) și în cele din urmă, în American Societatea de Reumatologie ([AOR] ) anii Termenii "reumatologie" și "reumatolog" au fost inventați de doctorii Hollander și Comro Câte sindroame reumatice/musculo-scheletice sunt cunoscute? Peste Cum au fost clasificate sindroamele reumatice/musculo-scheletice în diferiți ani? Dr Goldwight, un chirurg ortoped, a încercat pentru prima dată să clasifice artrita El a identificat cinci categorii: guta, artrita infectioasa, artrita hipertrofica (osteoartrita), artrita atrofica (reumatoida) si artrita viloasa cronica (traumatica) Clasificarea Asociației Americane de Reumatism SECȚIUNEA I DISPOZIȚII GENERALE Clasificarea Asociației Americane de Reumatismă a fost revizuită și a intrat în a -a ediție a Clasificării Internaționale a Bolilor (ICD) În prezent lucrăm la cea de-a -a ediție Clasificarea din a Asociației Americane de Reumatismă este foarte mare Există o schemă mai simplă? Există categorii principale de boli reumatice: I Boli sistemice ale țesutului conjunctiv II Vasculita III Spondiloartropatii seronegative IV artrita infectioasa V Patologia reumatică în combinație cu boli metabolice, endocrine și hematologice VI Patologia oaselor și cartilajelor VII Tulburări metabolice ereditare și congenitale în combinație cu sindroame reumatice VIII Tulburări non-articulare și regionale ale sistemului musculo-scheletic IX Tumori și formațiuni asemănătoare tumorilor X Patologia reumatismala mixta Care este originea și care sunt diferențele dintre bolile colagen-vasculare și bolile țesutului conjunctiv? Dr Klemperer a inventat termenul de "boli difuze de colagen" pe baza etapelor procesului patologic în lupusul eritematos sistemic (LES) și sclerodermia Dr Rich a inventat termenul de "boală colagen-vasculară" pe baza unui studiu al procesului patologic în vasculită, care a relevat că leziunea primară se caracterizează prin implicarea endoteliului vascular Dr Ehrich a inventat termenul de "boală a țesutului conjunctiv", care a înlocuit treptat termenul de "boală colagen-vasculară" Astfel, ambii termeni sunt folosiți în mod interschimbabil, deși pentru a fi precis, numai tulburările ereditare ale funcției și structurii colagenului (Capitolul ) sunt boli difuze de colagen Cât de frecvente sunt tulburările reumatice/musculo-scheletice? Aproximativ % din populație are simptome de artrită și/sau dureri de spate Doar / dintre pacienți (adică % din populație) au simptome suficient de severe încât să îi oblige să solicite asistență medicală Prevalența tulburărilor musculo-scheletice crește odată cu vârsta Cât de des tulburările reumatice/musculo-scheletice provoacă trimitere inițială? Aproximativ din - vizite primare în ambulatoriu sunt pacienți cu afecțiuni reumatice/musculo-scheletice Interesant este că % dintre pacienți au sub de ani Cele mai frecvente probleme sunt osteoartrita, durerile de spate, guta, fibromialgia și tendinita/bursita CAPITOLUL CLASIFICAREA ȘI IMPACTUL BOLILOR REUMATICE ASUPRA SĂNĂTĂȚII Care este frecvența diferitelor afecțiuni reumatismale/musculo-scheletice în populație? Prevalența afecțiunilor reumatice/musculo-scheletice în populația din SUA INCIDENTA PERTURBĂRILOR (%) NUMĂR DE PACIENȚI (milioane de persoane) Toate tulburările musculo-scheletice - - Artropatie Osteoartrita - Artrita reumatoidă - Artrita reumatoidă juvenilă , , Artrita cristalină - Spondiloartropatii , - , Boli ale țesutului conjunctiv Lupus eritematos sistemic (LES) , , Sclerodermie , , Dureri de spate/gât Cronici - Reumatismul țesuturilor moi - - Fibromialgie - Prin comparație, aproximativ de milioane de oameni din Statele Unite au hipertensiune arterială și milioane au diabet Care este impactul patologiei reumatice/musculo-scheletale asupra morbidității și mortalității în populație? PROCENT DIN POPULAȚIA TOTALĂ (SUA) Simptomele artritei Simptome care necesită tratament obligatoriu Invaliditate din cauza artritei - Invaliditate totală din cauza artritei , Mortalitatea prin boli reumatismale , Durerea la nivelul articulațiilor și coloanei vertebrale este a doua cauză (după bolile respiratorii) a dizabilității acute și principala cauză a dizabilității cronice în rândul întregii populații Pentru a restabili funcția articulațiilor, se efectuează % din toate operațiile chirurgicale Care sunt pierderile economice din bolile reumatice/musculo-scheletice? Tulburările musculo-scheletice costă sistemul de sănătate de miliarde de dolari pe an, sau , % din venitul național brut al SUA Peste % din populația activă ( - de ani) nu poate fi angajată în activități profesionale din cauza acestor boli Literatură aleasă Benedek T G Un secol de reumatologie americană Ann Intern Med : - , Bradley EM Furnizarea de servicii reumatologice În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie, Londra, Mosby, , - - - SECȚIUNEA I DISPOZIȚII GENERALE Decker JL Glosar Subcomitet al Comitetului ARA pentru Practica Reumatologică: Nomenclatura Asociației Americane de Reumatism și clasificarea artritei și reumatismului Arthritis Rheum , : - , Pincus T , Mitchell J , Burkhauser R Substantial work disability and earnings losses in individuală less than with osteoarthritis: Comparisons with rheumatoid artrite J Clin Epidemici , : - , Reynolds MD Originile conceptului de boli colagen-vasculare Semin Arthritis Rheum , : - , Yelin E , Callahan LF Costul economic și impactul social și psihologic al afecțiunilor musculo-scheletice Arthritis Rheum , : - , CAPITOLUL ZECE REGULI DE AUR ALE REUMATOLOGIEI Sterling West, MD Reumatologia poate fi o provocare pentru medicii de diferite specialități Deși nimic nu este % în medicină, ofer "reguli de aur" care sunt utile la examinarea pacienților cu afecțiuni reumatismale/musculo-scheletice M-am limitat la zece reguli, dar, bineînțeles, la acestea se pot adăuga și altele: O bună anamneză și o examinare obiectivă, combinată cu cunoașterea anatomiei scheletului și a mușchilor, este cel mai important lucru atunci când se examinează un pacient cu patologie reumatismală Trebuie să studiezi pacientul! Nu comanda analize de laborator decât dacă știi de ce Luați în considerare următorii pași chiar înainte de a primi rezultate ale testelor cu abateri de la valorile normale În inflamația acută a unei articulații, este necesară aspirarea lichidului articular pentru a exclude artrita purulentă și cristalină Orice pacient cu inflamație cronică a unei articulații care durează mai mult de săptămâni ar trebui să facă o biopsie sinovială dacă etiologia artritei nu poate fi determinată Guta de obicei nu apare la femei inainte de menopauza si nu afecteaza articulatiile intervertebrale Majoritatea durerilor de umăr sunt de natură periarticulară (adică este bursită sau tendinită), majoritatea durerilor de spate nu necesită tratament chirurgical Dacă un pacient are osteoartrita articulațiilor, de obicei nu are o osteoartrită primară (adică metacarpofalangiană, încheietura mâinii, cot, umăr, gleznă) și trebuie evaluat pentru o cauză secundară a osteoartritei (tulburări metabolice etc ) Fibromialgia primară nu apare la pacienții cu vârsta peste de ani; este tipic pentru pacienții cu dureri musculo-scheletice care au teste de laborator anormale CAPITOLUL , ANATOMIA ȘI FIZIOLOGIA APARATULUI MUSCULO-SCHELETIC Nu este necesar ca toți pacienții cu factor reumatoid pozitivi să aibă artrită reumatoidă, la fel cum nu toți pacienții cu anticorpi antinucleari (ANA) pozitivi au lupus eritematos sistemic Dacă un pacient cu boală reumatismală sistemică stabilită are febră sau plângeri multiple, căutați infecție sau alte cauze non-reumatice înainte de a atribui simptomele și sindroamele observate bolii reumatice Nu există nicio îndoială că infecția este mai probabil să provoace moartea la pacienții cu boli reumatice decât boala lor de bază Amintiți-vă, nimic nu este %! CAPITOLUL ANATOMIA SI FIZIOLOGIA Aparatului locomotor Sterling West, MD Numiți cele două funcții principale ale sistemului musculo-scheletic Menținerea corpului într-o poziție verticală și mișcări intenționate Activitatea motrică umană depinde de interacțiunea eficientă a articulațiilor și a structurilor neuromusculare Numiți cinci componente ale sistemului musculo-scheletic ( ) Mușchi, ( ) tendoane, ( ) ligamente, ( ) cartilaj, ( ) oase Toate aceste structuri asigură funcțiile articulațiilor Țesuturile conjunctive diferă prin structura macromoleculelor Numiți compoziția macromoleculară a elementelor structurale ale țesutului conjunctiv Colagen, elastina, adezine, proteoglicani COLAGEN Câte tipuri de colagen există? În ce țesuturi sunt cele mai frecvente tipuri specifice? Colagenii sunt cele mai abundente proteine din organism și reprezintă - % din greutatea totală a corpului Există cel puțin tipuri de colagen Proprietățile și structura unice ale fiecăruia dintre ele permit țesuturilor pe care le formează să îndeplinească anumite funcții Tipuri de colagen și distribuția lor în țesuturi tip CLASĂ DISTRIBUȚIA ȚESUTURILOR eu II III IV V interstițial interstițial interstițial membrana bazala interstițial Oasele, tendoanele, capsulele articulare și membranele sinoviale, pielea cartilaj hialin, corpul vitros Vase de sânge, intestine Placa densa (lamina densa) a membranei bazale Vezi colagen de tip I SECȚIUNEA I DISPOZIȚII GENERALE CLASA DE TIP DISTRIBUȚIE ȚESUTURI VI Nefibrilare Intima aortică, piele, rinichi, mușchi VII Amnion nefibrilar, fibre de ancorare dermoepidermice VIII Celule endoteliale cu celule scurte, membrana lui Descemet IX FACIT Vezi colagen tip II, cornee X Zona de creștere a cartilajului cu lanț scurt XI Cartilajul hialin interstițial XII FACIT Vezi colagen de tip XIII Celule endoteliale nefibrilare XIV FACIT Piele, tendoane FACiT - colageni asociati fibrilelor cu elice triple intrerupte Descrieți caracteristicile structurale ale moleculelor tuturor tipurilor de colagen Tripla helix este un semn distinctiv al structurii moleculare a tuturor tipurilor de colagen Unicitatea structurii se datorează prezenței a trei lanțuri polipeptidice (lanțuri a), răsucite unul față de celălalt și lanțul principal la dreapta Întinse de la grupări amino la capete carboxil, ambele lanțuri a au componente non-lanț numite telopeptide La principalele colagene interstițiale, lanțurile elicoidale sunt continue, în timp ce la colagenii de altă clasă (nefibrilare, cu lanț scurt, FACIT), lanțurile pot avea secțiuni nehelicoidale de - segmente lungime Structura primară a lanțurilor a este caracterizată de un triplet repetat XY-glicină X și Y pot fi orice aminoacid, dar sunt cel mai frecvent prolină și respectiv hidroxiprolină În general, aproximativ % din reziduurile din tripletul de lanț constă din prolină și hidroxiprolină Deseori se găsește și hidroxilizina În marea majoritate a colagenilor interstițiali (tipurile I, II), lanțul triplet conține aproximativ de resturi de aminoacizi - (X-V-Glycine) Structura moleculei de colagen interstițial (fibrilar) sub formă de triplu helix cu telopeptide terminale Numiți principalele clase și tipuri de colagen corespunzătoare fiecărei clase • Colageni interstitiali (fibrilari) - tipurile I, II, III, V, XI Cea mai mare clasă de colageni care formează structurile extracelulare ale majorității țesuturilor conjunctive Ele sunt caracterizate de aceeași rezistență la tracțiune ca și sârma de oțel • FACIT (colageni fibrilari cu rupturi în structura spirală) - tipurile IX, XII, XIV Acesti colageni sunt asociati cu colagenii interstitiali (fibrilari) si se gasesc in aceleasi tesuturi • Colagen cu structură și funcții specifice: - colagen membrana bazală - tip IV; - colageni nefibrilari - tipurile VI, VII, XIII; - colagen cu catenă scurtă - tipurile VIII, X CAPITOLUL ANATOMIA SI FIZIOLOGIA Aparatului locomotor Cum se sintetizează colagenul interstițial? Au fost identificate cel puțin de gene care codifică diferite lanțuri de colagen S-a descoperit că aceste gene conțin secvențe codificante (exoni) separate prin secvențe mari necodante (introni) ADN-ul este citit pentru a forma un ARNm precursor, care este tradus într-un ARNm funcțional prin excizie și splicing, urmat de îndepărtarea ARNm codificat de introni ARNm procesat părăsește nucleul și este transportat la poliribozomi din reticulul endoplasmatic, unde se formează lanțuri polipeptidice Lanțurile polipeptidice sunt hidroxilate de prolil hidroxilază și leasing hidroxilază O , Fe +, α-cetoglutaratul și acidul ascorbic sunt necesari ca cofactori pentru ca aceste enzime să funcționeze O scădere a conținutului de hidroxiprolină se manifestă clinic prin scorbut (deficit de acid ascorbic), care este o consecință a instabilității moleculelor din cauza modificărilor structurii lor și distrugerii de către proteaze Are loc glicozilarea reziduurilor de hidroxilizină, care este importantă pentru secreția moleculelor de monomer de procolagen Se formează punți disulfurice intercatenare, care sunt însoțite de formarea unei structuri elicoidale de colagen Secretia de procolagen in spatiul extracelular Tranziția procolagenului la colagen datorită scindării amino- și carboxiltelopeptidelor terminale de către procolagenpeptidază Organizarea moleculelor de monomer de colagen în fibrile (microfibrile) și împletirea fibrilelor Agregarea "cap la cap" și agregarea laterală a fibrilelor cu formarea fibrelor de colagen Dimensiunile moleculei de colagen sunt de nm lungime și , nm lățime, fiecare moleculă având cinci prelungiri lungi de nm Aceste situsuri sunt situate de-a lungul aceleiași linii în fibrilele formate, deși fiecare moleculă de colagen este mobilă față de cealaltă cu aproximativ / din lungimea sa Prin urmare, este clar că există mulți pași în procesul de biosinteză a colagenului în care pot apărea defecte care conduc la boală (Capitolul ) Auto-organizarea moleculelor de colagen în fibre datorită legăturilor încrucișate Ce enzime sunt implicate în distrugerea colagenului? Cum este reglementată funcția lor? Cele mai importante enzime colagenolitice responsabile de descompunerea colagenului de tip I aparțin grupului metaloproteinazelor matriceale Această enzimă (MMP ) este secretată într-o formă inactivă, iar atunci când este activată, scindează molecula de colagen într-un singur situs specific - % din capătul amino terminal (între resturile - ale lanțului ai(i)) Gelatinazele și stromalizina distrug apoi fragmentele de deschidere Activitatea colagenazei poate fi blocată de cx -macroglobulină și inhibitorul tisular al metaloproteazelor (TIMP) Este probabil ca pentru alte tipuri de colagen să existe SECȚIUNEA I DISPOZIȚII GENERALE colagenaze specifice capabile să le distrugă Pentru a determina rata metabolismului (sinteza și distrugerea) colagenului, se măsoară concentrațiile de peptide procolagen din serul sanguin, hidroxiprolina și piridoxină/deoxipiridinolină în urină ELASTINĂ ȘI ADERENȚĂ Ce este elastina, unde se află? Fibrele de elastina sunt elemente de tesut conjunctiv care se pot alungi atunci cand sunt hidratate si revin la lungimea initiala Ele alcătuiesc o parte semnificativă din masa de substanță uscată a multor organe (ligamente - până la - %; plămânii și vasele de sânge mari, cum ar fi aorta - - %; piele - - %) Elastină este un polimer compus din monomeri de tropoelastină care conține de aminoacizi, predominant valină, prolină, glicină și alanină Când fibrele sunt formate din molecule de tropoelastină, reziduurile de lizină sunt reticulate pentru a forma demozină și izodesmozină, care sunt inerente doar elastinei Elastazele, care sunt serin proteaze, sunt responsabile pentru descompunerea elastinei Elastaza se găsește în țesuturi, macrofage, leucocite și trombocite; sunt capabili să deterioreze pereții vaselor de sânge cu formarea ulterioară a anevrismelor în vasculită Concentrația de desmozină în urină servește drept criteriu pentru degradarea elastinei Enumeraţi cele mai importante adezine prezente în interiorul celulelor şi în membrana bazală Fibronectina - tesut conjunctiv Laminina - membrana bazala Condronectin - cartilaj Osteonectin - oase Aceste proteine au un adeziv specific și alte proprietăți importante I Ce este fibrilina? Fibrilina este o glicoproteină mare codificată de o genă situată pe cromozomul Fibrilina funcționează ca parte a proteinelor microfibrilare care formează coloana vertebrală a elastinei Această glicoproteină se găsește sub formă de mănunchiuri izolate de microfibrile în piele, vasele de sânge și alte țesuturi Încălcări ale structurii și funcției fibrilinei sunt cauza sindromului Marfan (Capitolul ) PROTEOGLICANI Care sunt diferențele dintre proteoglicani și glicozaminoglicani? Proteoglicanii sunt glicoproteine care conțin unul sau mai multe lanțuri de glicozaminoglicani sulfatați (GAG) Ele sunt clasificate în funcție de proteina centrală codificată de gene individuale GAG-urile sunt clasificate în cinci tipuri: sulfat de condroitină, sulfat de dermatan, sulfat de heparan, heparină și sulfat de keratan GAG-urile fac parte din proteoglicani Unde sunt localizați proteoglicanii? Proteoglicanii sunt sintetizați de celulele țesutului conjunctiv Ele pot rămâne legate de suprafața celulei (sindecan, betaglican), joncțiuni intercelulare (serglicină) sau membrana bazală (perglican) Proteoglicanii legați de celule conțin în principal heparină/heparan sulfat sau CAPITOLUL ANATOMIA SI FIZIOLOGIA Aparatului locomotor sulfat de roitină Proteoglicanii sunt, de asemenea, secretați în matricea extracelulară (ag-grecan, visican, decorin, biglican, fibromodulină); în acest caz, componenta lor principală este sulfatul de condroitin, sulfatul de dermatan sau sulfatul de keratan Povestește-ne despre metabolismul proteoglicanilor în organism Proteoglicanii sunt distruși de proteinaze, eliberează GAG; acestea din urmă sunt captate de celule prin endocitoză, iar apoi sunt distruse în lizozomi de glicozidaze și sulfataze Defectele structurii și funcției acestor enzime duc la boli numite mucopolizaharidoze SIstemul musculoscheletal Cum sunt clasificate articulațiile osoase? Sinartroză: suturi pe craniu, la joncțiunea oaselor individuale cu un țesut fibros subțire Amfiartroză: oasele adiacente sunt conectate printr-un cartilaj fibros flexibil, care vă permite să limitați gama de mișcare (simfiza pubiană, o parte a articulației sacroiliace, discuri intervertebrale) Diartroza (articulațiile sinoviale): acestea sunt cele mai frecvente și mobile articulații care au membrană sinovială Ele sunt împărțite în sferice și având o cavitate (șold), în formă de bloc sau articulate (interfalangiene), în formă de șa (primul metacarpian-carpian) și plate (rigide), rotule-femurală Ce țesuturi principale formează o articulație (sinovială) asemănătoare diartrozei? O articulație asemănătoare diartrozei constă din cartilaj hialin care acoperă suprafețele a două sau mai multe oase opuse Țesuturile articulației sunt înconjurate de o capsulă sinovială Unele articulații conțin meniscuri fibrocartilaj Nu uitați că cavitatea articulară este un spațiu în care se poate acumula ceva străin În mod normal, presiunea din interiorul îmbinării este negativă (- , cm de coloană de apă), comparabilă cu presiunea atmosferică din jur Descrieți structura microscopică a membranei sinoviale normale Mucoasa sinoviala este formata in mod normal dintr-un strat de celule sinoviale, a caror grosime este de - celule Acoperă toate structurile intraarticulare, cu excepția cartilajelor articulare aflate în contact între ele Celulele sinoviale din matrice sunt bogate în colagen de tip I și proteoglicani Există două tipuri principale de celule sinoviale, ele pot fi distinse doar folosind microscopia electronică Celulele de tip A sunt asemănătoare macrofagelor și sunt fagocite primare Celulele de tip B sunt asemănătoare fibroblastelor și secretă hialuronat, care crește vâscozitatea lichidului sinovial În lichidul sinovial se găsesc alte celule - prezentatoare de antigen, numite dendritice, și catarg Membrana sinovială nu are o membrană bazală restrictivă; contine vase adipoase si limfatice, microvase fenestrate si fibre nervoase emanate din capsula si tesuturile periarticulare De ce lichidul sinovial este vâscos? Vâscozitatea îi este dată de acidul hialuronic, sintetizat de celulele sinoviale de tip B Lichidul sinovial seamănă în mod normal cu albușul de ou ca consistență și aspect treizeci SECȚIUNEA I DISPOZIȚII GENERALE Care sunt caracteristicile fizice ale lichidului sinovial al articulației normale a genunchiului Culoare - incolor și transparent Cantitate - o peliculă subțire care acoperă membrana sinovială și cartilajul din interiorul articulației Numărul de celule - %) reprezintă - % din masa de substanță uscată a cartilajului Colagenul formează o rețea de fibre care formează o anumită structură a țesutului cartilajului Proteoglicanii sunt a doua componentă majoră a cartilajului articular Ele formează agregate supramoleculare (agrecan) cu o greutate moleculară (MW) de - milioane Această formare de proteoglicani constă dintr-un filament subțire de acid hialuronic situat central, căruia îi sunt monomerii proteoglicanilor (constituiți în principal din sulfat de cheratan și sulfat de condroitină) atașat necovalent și stabilizat de proteine Formația seamănă la aspect cu o perie de sticlă și are o greutate moleculară de de milioane Proteoglicanii sunt încorporați în structura colagenului Proteoglicanii încărcați negativ, care se resping reciproc, provoacă întinderea colagenului, care este contracarată de forțele elastice (se stabilește un echilibru între forțele de întindere și contracție) Cartilajul contine si alte tipuri de colagen (V, VI, IX, X, XI), doua proteine (condronectina, anchorina) si lipide Schema de agregare a proteoglicanilor cartilajului articular Acidul hialuronic (HA) este baza Monomerii proteoglicani (agrecan) măresc golurile de pe părțile opuse ale acidului hialuronic SB, proteină legată; KS - sulfat de keratan; CS - sulfat de condroitină CAPITOLUL ANATOMIA SI FIZIOLOGIA Aparatului locomotor Apa este, de asemenea, una dintre cele mai importante componente ale cartilajului articular, reprezentând până la % din masa acestuia Este reținut în cartilaj prin interacțiunea cu agregatele de proteoglicani Care sunt cele patru zone ale cartilajului? Diferitele componente moleculare ale cartilajului formează o structură foarte organizată care variază la diferite adâncimi Există patru zone, inclusiv: Zona de suprafață (tangențială) ( %) este cea mai mică Fibrele de colagen sunt subțiri și sunt situate orizontal în raport cu osul subcondral Conține puține GAG Această zonă se numește lamina lucidă Zona mijlocie (intermediară) ( %) este cea mai mare zonă Fibrele de colagen sunt mai groase și dispuse în mănunchiuri radiale Conține o mulțime de proteoglicani și apă Zona profundă (radială) ( %) conține cea mai mare cantitate de fibre de colagen situate radial (perpendicular) pe osul subcondral, conține multe condrocite Zona de calcificare separă cartilajul de os Fibrele de colagen pătrund în această zonă și țin cartilajul împreună cu osul Cum obțin condrocitele nutrienți dacă cartilajul nu are alimentare cu sânge? Cartilajul format nu este alimentat cu vase de sânge; condrocitele sunt hrănite prin difuzie din lichidul sinovial Difuzia este facilitată prin creșterea sarcinii asupra articulației Sub sarcină, apa din cartilaj trece în spațiul sinovial În repaus, proprietățile hidrofile ale proteoglicanilor cartilajului ajută la reabsorbția apei înapoi în cartilaj, permițând nutrienților să se difuzeze din lichidul sinovial De ce pacientii cu osteoartrita simt dureri in ciuda faptului ca cartilajul nu are propria inervatie? Pacienții simt dureri din cauza iritației osului subcondral, care suferă distrugere în același mod ca și cartilajul În plus, acumularea excesivă de lichid sinovial determină întinderea capsulei articulare sau a membranei sinoviale, care au inervație Chiar și o ușoară inflamație a membranei sinoviale provoacă durere Care sunt proprietățile antifricțiune ale fluidului din articulațiile diartroide? Articulațiile diartroide (sinoviale) sunt structuri mecanice în care coeficientul de frecare este mai mic decât atunci când patinează pe gheață Există trei surse de lubrifiere pentru articulații • Lubrifiere hidrodinamică: atunci când cartilajul articular este solicitat, apa curge din acesta Formează un strat de apă care separă și protejează suprafețele cartilajului care interacționează • Stratul limită de lubrifiere: O glicoproteină mică numită lubricină este produsă de celulele sinoviale Este situat pe cartilajul articular, în zonele în care se formează un strat protector de molecule de apă • Acidul hialuronic este produs de celulele membranei sinoviale, moleculele sale lubrifiaza suprafata de contact dintre sinoviale SECȚIUNEA I DISPOZIȚII GENERALE teaca si cartilaj Nu participă la lubrifierea suprafețelor cartilajelor adiacente Cum se schimbă matricea cartilajului articular? În cartilajul articular sănătos, condrocitele se divid rareori Condrocitele sintetizează și înlocuiesc principalele componente ale matricei extracelulare Proteoglicanii sunt reînnoiți mai des (în aproximativ o săptămână) decât colagenul (este nevoie de aproximativ o lună) Distrugerea acestor macromolecule este efectuată de enzime proteolitice Metaloproteazele (colagenazele și stromalysin) sunt cei mai importanți participanți la acest proces Citokinele (interleukina- și factorul de necroză tumorală ct) pot fi regulatori suplimentari ai procesului degenerativ, în timp ce factorul de transformare p-factor de creștere și factorul de creștere asemănător insulinei- au un efect anabolic asupra metabolismului condrocitelor Pentru a determina gradul (viteza) de distrugere a cartilajului, se efectuează o analiză a fluidelor corporale folosind anticorpi monoclonali la colagenul de tip II și proteoglicanii (sulfat de keratan) Care este diferența dintre ligamente și tendoane? Ligamentele sunt un tip specializat de țesut conjunctiv care permite oaselor să se conecteze Ele întăresc adesea capsula și oferă stabilitate articulară Tendoanele atașează mușchii de oase Ambele formațiuni sunt compuse în principal din colagen de tip I Descrieți tipurile și structura oaselor Osul este un țesut conjunctiv mineralizat cu două subtipuri: cortical (sau compact) și spongios (sau trabecular) Oasele corticale formează % din scheletul și corpul oaselor lungi Oasele spongioase sunt in contact cu celulele maduvei osoase si formeaza corpurile vertebrale, oasele pelvine, femurale proximale Țesutul osos este format în principal din colagen de tip I și este reprezentat de trei tipuri de celule: osteoclaste care absorb osul mineralizat, osteoblastele care sintetizează proteinele matricei osoase și osteocitele, care sunt eventual osteoblaste care secretă matricea osoasă și rămân în aceasta Osteocitele sunt interconectate printr-un sistem de tubuli Scheletul conține % calciu din întregul corp, - % fosfor și % magneziu Câți mușchi există în corpul uman? Aproximativ Mușchii reprezintă % din greutatea corporală a unui adult Descrieți structura mușchilor Mușchiul scheletic este alcătuit din celule numite fibre Fibrele sunt grupate în mănunchiuri Fibrele musculare fac parte din unitățile motorii, inclusiv neuronul motor al coarnelor anterioare ale măduvei spinării și toate fibrele musculare inervate din această zonă Fibrele musculare care alcătuiesc o unitate motorie sunt aceleași Fibre diferite din cadrul aceluiași fascicul sunt inervate de diferiți neuroni motori În funcție de natura metabolismului și reacția la iritație, fibrele musculare sunt împărțite în trei tipuri: , a și b Tipul de fibre se poate modifica ca urmare a reinervației de către un alt tip de neuron motor, a stresului fizic (discutabil) și a bolilor CAPITOLUL ANATOMIA SI FIZIOLOGIA Aparatului locomotor Cu toate acestea, ereditatea este cel mai important factor în prevalența fibrelor de un tip sau altul În medie, mușchii sunt formați din % fibre de tip și % fibre de tip Fiecare fibră musculară este înconjurată de o membrană plasmatică, sarcolema Fibrele conțin miofibrile, actină, troponină, tropomiozină și miozină, care sunt proteine contractile Miofibrilamentele sunt scufundate în sarcoplasmă și combinate în fibre mai mari - fibrile, care sunt înconjurate de reticulul sarcoplasmatic Legătura dintre sarcolemă și reticulul sarcoplasmatic se face printr-o rețea de tubuli numită sistem tubular T Descrie cele trei tipuri de fibre musculare • Tipul (fibre lente, oxidative; fibre roșii) Răspunde încet la stimularea electrică Rezistent la oboseală cu stimulare repetată Conțin multe mitocondrii și lipide superioare În timpul antrenamentului de anduranță (alergare pe distanțe lungi), metabolismul din aceste fibre crește • Tipul a (fibre rapide, oxidativ-glicolitice): proprietățile sunt intermediare între tipul și tipul b • Tipul b (fibre rapide, glicolitice; fibre albe): răspund rapid, dezvoltă forță contractilă semnificativă, dar și obosesc rapid Aceste fibre conțin mai mult glicogen și activitate mai mare a miofosforilazei și mioadenilat deaminazei Activitatea fizică intensă (la cei grei, sprinteri, săritori) duce la hipertrofia acestor fibre Cum se produce contractia si relaxarea musculara? Contracțiile musculare apar datorită prezenței unor miofilamente scurte în fibra musculară Stimularea face ca un potențial de acțiune să fie condus de-a lungul sarcolemei, apoi prin sistemul tubular în T până la reticulul sarcoplasmatic Aceasta determină eliberarea de calciu în sarcoplasmă Concentrația de calciu crește, actina este transferată dintr-o stare inactivă, formează legături încrucișate actină-miozină și provoacă contracția miofilamentelor scurte Fibrele musculare rămân contractate până când calciul este transportat activ în reticulul sarcoplasmatic, rezultând relaxare ATP, electroliții (sodiu, potasiu, calciu, magneziu) și trei ATPaze sunt esențiale pentru contracția și relaxarea normală a fibrelor (Capitolul ) Literatură aleasă Sistemul musculo-scheletic În: Schumacher HR Jr (ed ) Primei despre bolile reumatice, ed Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Moleculele structurale ale țesuturilor conjunctive În: Schumacher HR Jr (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Zach IJ II Baze științifice pentru înțelegerea bolilor reumatismale Sursa tuturor cunoașterii constă în dorința de a cunoaște cauzele William Hazlitt, Dezvoltarea științei este încetinită serios de studiul a ceea ce nu necesită studiu și este de necunoscut Johann Wolfgang von Goethe, CAPITOLUL PREZENTARE GENERALĂ A RĂSPUNSULUI IMUN Michael O'Connell, MD Care sunt cele două tipuri de imunitate implicate în protejarea organismului? Tipuri de imunitate CONGENITĂ DOBĂTITĂ Bariere fizice Factori sanguini Celule Mediatori celulari ai inflamației Piele, mucoase Sisteme imunitar mucoase Complement Anticorpi Macrofage, neutrofile Limfocite Monokine Limfokine Descrieți imunitatea dobândită activă și pasivă Imunitatea activă este numită astfel deoarece corpul uman luptă împotriva antigenului Cel mai bun exemplu de imunitate activă este imunizarea, în care un vaccin care conține un exoantigen este injectat într-un organism neimunizat, ceea ce duce la producerea de anticorpi specifici și limfocite "de memorie" în acesta Imunitatea pasivă se datorează transferului de factori gata solubili (anticorpi sau celule) de la un individ imunizat la unul neimunizat, după care primitorul nu mai trebuie să fie în contact preliminar cu antigenul Un exemplu de formare a imunității pasive este administrarea parenterală a imunoglobulinei serice pentru prevenirea infecțiilor rare Prin ce sunt diferite cele două tipuri principale de limfocite? • Limfocitele T, sau celulele T, sunt dependente de timus și au receptori pentru celulele T pe suprafața lor Aceste celule pot fi separate de alte limfocite folosind anticorpi monoclonali care recunosc CD (o componentă a receptorului celulelor T) Limfocitele care circulă constant în sânge sunt reprezentate în principal de celule T SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE • Limfocitele B sau celulele B care se formează în măduva osoasă și secretă anticorpi Aceste celule au imunoglobuline pe suprafața lor Răspunsul imun specific poate fi diferit în funcție de recrutarea primară a celulelor T sau B Numiți aceste tipuri de imunitate Imunitatea umorală este responsabilă de răspunsul imun care implică anticorpi produși de celulele B și celulele plasmatice (un tip special de celule B) Imunitatea celulară este intermediară, realizată de celulele T care secretă citokine și celule efectoare de semnalizare necesare unui răspuns imun celular-umoral complet Cum sunt implicați anticorpii în inflamație și răspunsul imun? Există trei moduri principale în care anticorpii prezintă activitate imunologică: Anticorpii pot acoperi și neutraliza microorganismele străine, împiedicându-le să se înmulțească în gazdă Anticorpii din două clase (IgM și IgG) activează sistemul complementului ca urmare a chimiotaxiei celulare, a permeabilității vasculare crescute și a citolizei țintite Anticorpii acoperă particule străine (opsonizare), crescând eficiența fagocitozei de către neutrofile și macrofage care au receptori de imunoglobuline la suprafața lor Față de ce tipuri de microorganisme este imunitatea umorală (mediată prin anticorpi) cea mai importantă în protejarea macroorganismului? Împotriva bacteriilor cu o capsulă polizaharidă Pacienții cu deficit sever de anticorpi (hipogammaglobulinemie) suferă de boli ale sinusurilor paranazale și pneumonie cauzată de microorganisme care au capsulă Numiți cele patru clase principale de anticorpi Care sunt rolurile lor specifice în imunitatea umorală? Tasta mnemonică GAME este convenabilă pentru memorare: G - IgG, concentrația sa în serul sanguin este cea mai mare, pătrunde perfect în țesuturi și prin placentă Corectează complementul A - IgA, cel mai important anticorp din sistemul de protecție a membranelor mucoase ale macroorganismului (poarta de intrare a infecției) Sintetizată local, prezentă adesea sub forme modificate în secrete (lacrimi și saliva) (IgA secretorie) IgA secretorie este mai rezistentă la degradarea de către enzime M - IgM Aceasta este prima clasă de imunoglobuline produse în timpul reacției primare la introducerea antigenului Fixează ferm complementul, este foarte important în protejarea macroorganismului de antigenele formate în sânge E - IgE se leagă de suprafața mastocitelor și bazofilelor, după care se eliberează granule (în principal cu histamina) Este important in bolile alergice si in protejarea organismului de paraziti Notă: anticorpul (imunoglobulina) se mai numește și y-globulină, deoarece este conținut în principal în fracțiunea y, care este determinată prin electroforeza proteinelor din serul sanguin într-un gel CAPITOLUL , PREZENTARE GENERALĂ A RĂSPUNSULUI IMUN Care sunt tipurile de celule T? Care este diferența? •Celulele T sunt clasificate în următoarele subtipuri: ajutor/inductor, supresor și citotoxic • Majoritatea ajutoarelor/inductorilor exprimă markerul CD pe suprafața celulelor T • Celulele T citotoxice exprimă markerul CD pe suprafața lor • T-supresorii exprimă și markerul CD pe suprafața lor; existența lor ca subtip distinct al celulelor T a fost contestată Față de ce agenți infecțioși este imunitatea celulară (mediată de celule T) cea mai importantă în protejarea macroorganismului? Împotriva virusurilor, paraziților, ciupercilor și micobacteriilor Pacienții cu infecție HIV au o tulburare severă a imunității celulelor T și suferă de infecții recurente cauzate de agenții patogeni enumerați Ce sunt celulele ucigașe naturale, cum sunt identificate? Ele sunt numite astfel deoarece sunt celule citotoxice puternice și țintele lor nu sunt restricționate de sistemul major al complexului de histocompatibilitate (adică, nu sunt specifice antigenului) Cu microscopia cu lumină, ele arată ca limfocite mari cu numeroase granule citoplasmatice; uneori sunt numite limfocite mari granulare Aceste celule exprimă markeri de suprafață CD și CO și nu exprimă CD sau CD Numiți, conform clasificării Gel (Gel) și Coombs (Coombs), patru tipuri de răspuns imun Tip I - Hipersensibilitate IgE de tip imediat (rinită alergică sau febra fânului) Tip II - afectarea tisulară de către anticorpi (anemie hemolitică autoimună) Tipul III - formarea complexelor imune (antigen-anticorp) (boala serului, reactia pielii Arthus) Tip IV - hipersensibilitate de tip întârziat (răspuns imun la antigenele micobacteriene, test cutanat pozitiv cu ECD - test tuberculină) Care sunt moleculele complexe majore de histocompatibilitate și ce celule detectează? Complexul major de histocompatibilitate (MHC) este un grup de gene situat pe a -a pereche de cromozomi Produșii genetici complexi de histocompatibilitate se împart în două categorii, molecule de clasa I și clasa II • Moleculele complexului de histocompatibilitate clasa I sunt prezente pe suprafața tuturor celulelor care conțin un nucleu • Moleculele complexului de histocompatibilitate clasa II se găsesc în principal în celule specializate numite prezentatori de antigen Cum recunosc celulele T un antigen și apoi inițiază un răspuns imun specific? Spre deosebire de macrofage, neutrofile și celule B, celulele T nu sunt capabile să recunoască antigenul care circulă liber (solubil) SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE Celulele T pot "vedea" antigenul numai prin receptorul celulei T de suprafață, care se leagă de antigenul atașat la molecula complexului de histocompatibilitate de pe suprafața celulei Celulele T "recunoaște" doar o mare parte a antigenului, deoarece locul de legare a antigenului din molecula complexului de histocompatibilitate găzduiește peptide mici pentru aceasta Înainte de a intra în canal, moleculele MHC ale antigenelor proteice de dimensiuni mari sunt supuse "prelucrarii" (potrivirii) Ce celule sunt prezentatoare de antigen? Unde sunt situate? LOCALIZARE TIP CELULA Macrofage Histiocite Țesut conjunctiv Monocite Sânge Macrofage alveolare Plămâni Celulele Kupffer Ficat Microglia SNC Osteoclaste Oasele Celule dendritice Piele, ganglioni limfatici Celulele Langerhans Piele Limfocitele B Ganglionii limfatici Ce tip de celule T sunt reprezentate de antigene de celulele prezentatoare de antigen? • Celulele prezentatoare de antigen (APC) exprimă molecule complexe de histocompatibilitate de suprafață de clasa II • Moleculele de clasa II se leagă preferenţial la receptorii celulelor T cuplate la moleculele de suprafaţă CD • În acest fel, APC-urile prezintă antigen pe celulele T CD + (ajutor/inductori) Ce tip de celule T recunoaște antigenul prezentat de moleculele MHC de clasa I? Moleculele MHC de clasa I se leagă de preferință la receptorii celulelor T asociați cu moleculele de suprafață CD Antigenul intră apoi în șanțul moleculei de clasa I și interacționează cu celulele T CD + (citotoxice/supresoare) Moleculele MHC de clasa I sunt prezente pe suprafața tuturor celulelor nucleate, permițându-le să medieze interacțiunea antigenelor lor interne cu celulele T citotoxice Prezența unui astfel de mecanism este extrem de importantă pentru protejarea macroorganismului de agenții patogeni intracelulari, cum ar fi virușii Cum sunt activate celulele T? Activarea celulelor T necesită îndeplinirea a două condiții: • interacţiunea receptorului celulelor T cu complexul antigen-moleculă MHC; • contact direct ("contact") între moleculele de suprafață celulară stimulatoare de pe celulele APC și celulele T Când sunt îndeplinite aceste condiții, celulele T sunt activate, ceea ce duce la producerea de factori citoplasmatici și nucleari care activează gena și, ca urmare, este sintetizat ADN nou CAPITOLUL PREZENTARE GENERALĂ A RĂSPUNSULUI IMUN Ce se întâmplă dacă receptorul celulelor T se leagă de complexul antigen/MHC, dar a doua condiție nu este îndeplinită? Celulele T devin tolerante la antigen (sistemul imunitar nu răspunde la introducerea antigenului), sau celulele mor prin apoptoză Care este rolul neutrofilelor în răspunsul imun? Neutrofilele sunt foarte importante pentru procesele de fagocitoză și utilizarea biologică a particulelor străine în zona inflamației și la poarta de intrare a infecției Neutrofilele ucid și distrug microorganismele prin eliberarea enzimelor și compușilor bactericizi din granulele intracitoplasmatice, precum și prin sintetizarea radicalilor toxici de oxigen și a acidului hipocloric Deficitul de leucocite se manifestă clinic prin infecții purulente recurente ale pielii și țesuturilor moi, sepsis (observat la pacienții cu tumori maligne care primesc chimioterapie) Care este rolul eozinofilelor în răspunsul imun? Eozinofilele sunt implicate activ în formarea imunității împotriva paraziților, în special a helminților Eozinofilele sunt un grup specializat de globule albe Au granule care conțin numeroase substanțe toxice, inclusiv principala proteină de bază, peroxidaza și proteina cationică Toți acești compuși sunt toxici pentru helminți Care este rolul complementului în răspunsul imun? Complementul are activitate imunologică atât de la sine, cât și ca urmare a activării unui lanț de procese care duc la formarea unui polimer format din C , C , C , C și C (un complex care atacă membranele celulare), care provoacă liza celulelor membrane (vezi figura) ) Se credea anterior că componentele Iniţiere Amplificare Impact asupra membranei Căile clasice și alternative ale cascadei complementului SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE complementul (în special produșii săi C ) funcționează ca opsonine și sunt implicați în fagocitoza particulelor bacteriene de către neutrofile și macrofage Anumite tipuri de produse de scindare a complementului (C a și C a) au proprietăți chemotactice pentru neutrofilele fagocitare și, de asemenea, acționează ca "anafilatoxine" care stimulează direct mastocitele și bazofilele Aceste celule eliberează histamina, care determină o creștere a permeabilității vasculare Deficiența componentelor precoce ale complementului duce la o creștere a incidenței infecțiilor purulente (deficit de C ) și a numărului de boli autoimune (deficit de CI, C și C ), posibil din cauza unei deteriorări a clearance-ului complexelor imune din sânge Complexele de atac de membrană sunt deosebit de importante în protejarea macroorganismului de agenții patogeni din genul Neisseria Deficiența oricărei componente a complementului poate fi însoțită de infecții recurente cauzate de acești agenți patogeni Descrieți interacțiunile celulare și tipurile de citokine implicate în sistemul imunitar nici un raspuns Distrugere / celule măduvă osoasă Diagrama imunității celulare care arată rolul central al ajutoarelor CD + T IL, interleukină; TCR, receptor de celule T; ID - imunoglobulina; NK - ucigaș natural; IFN, interferon; GM-CSF, factor de stimulare a coloniilor de macrofage granulocite; TN - T-ajutor produse LG =TCR Citotoxicitate Literatură aleasă Abbas A K , Liehtman A H , Pober J S Imunologie celulară și moleculară, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, Goodman JW Răspunsul imun În: Stites DP, Terr A I , Parsiow T G (eds) Imunologie de bază și clinică, ed a -a Norwalk, CT, Appleton & Lange, , - CAPITOLUL INFLAMAȚIA DISPOZIȚII GENERALE Johnston R B Sistemul de complement în apărarea și inflamația gazdei: marginile tăietoare ale unei săbii cu două tăișuri Pediatr Infecta Dis J , : - , Keller R Răspunsul macrofagelor la agenții infecțioși: Mecanisme de activare a macrofagelor și uciderea celulelor tumorale Res Immunol , : - , Roitt I , Brostoff J , Male D Immunology, ed a -a Sf Louis, Mosby, CAPITOLUL INFLAMAȚIA DISPOZIȚII GENERALE Michael O'Connell, MD Numiți cele patru semne principale ale inflamației Durere, umflare, hipertermie și eritem Ce mecanisme sunt responsabile de apariția simptomelor de inflamație? Expansiunea locală a arteriolelor provoacă hiperemie (eritem) și hipertermie Permeabilitatea crescută a venulelor post-capilare permite fluidului din vase să se infiltreze în țesuturile înconjurătoare, rezultând edem Durerea este rezultatul expunerii la terminațiile nervoase locale ale numeroși mediatori inflamatori și compuși formați în celulele inflamate Pentru macroorganism, reacțiile inflamatorii pot fi dăunătoare sau benefice Dați exemple pentru a ilustra acest lucru Dăunător • Boli alergice în care reacțiile inflamatorii mediate de IgE (tip ) sunt cauzate de contactul cu un alergen și manifestă simptome severe (rinită, anafilaxie), în ciuda faptului că agentul inițiator nu amenință adesea viața unei persoane (de exemplu, fânul) febră) • Boli autoimune, în care inflamația mediată imun apare "în mod greșit" în țesutul gazdei, ducând la deteriorarea și distrugerea ulterioară a acestuia Util • În infecțiile cauzate de microorganisme străine, permeabilitatea vasculară crescută permite celulelor de apărare imună (neutrofile, limfocite) să părăsească fluxul sanguin în număr mare și să pătrundă în acele țesuturi în care au invadat agenții patogeni • În timpul infecției, fluxul sanguin local crește, ceea ce îmbunătățește livrarea de oxigen către țesuturile inflamate Ce tipuri de celule inflamatorii sunt implicate în răspunsurile inflamatorii? Neutrofile, macrofage și limfocite Neutrofilele predomină în răspunsul inflamator acut, în timp ce limfocitele sunt principalii participanți la procesul inflamator cronic Alte celule sunt importante pentru anumite tipuri de răspunsuri inflamatorii Mastocitele și bazofilele sunt implicate în reacțiile alergice SECȚIUNEA II, BAZELE ȘTIINȚIFICE PENTRU ÎNȚELEGEREA BOLILOR REUMATICE stocuri (IgE-hipersensibilitate) Eozinofilele au o importanță fundamentală pentru protecția împotriva infecțiilor parazitare Ce proprietăți ale neutrofilelor le permit să participe la un răspuns inflamator acut la introducerea unui agent patogen? Neutrofilele sunt atrase de mai multe tipuri de stimuli chimiotactici către locul leziunii tisulare, indiferent de natura acestuia Această proprietate oferă un răspuns celular rapid la o varietate de tipuri de răni, inclusiv infecții, traumatisme, corpi străini și arsuri Și deoarece un număr mare de neutrofile circulă în mod constant în sânge și, în caz de deteriorare, un număr semnificativ de celule sunt mobilizate rapid, neutrofilele se dovedesc a fi celulele "primei linii de apărare" Cum neutralizează neutrofilele substanțele străine care au pătruns în corpul uman? Neutrofilele sunt în mod activ celule fagocitare, adică sunt capabile să absoarbă particule străine Membranele acestor celule au receptori împotriva anticorpilor și a fragmentelor de complement, ceea ce îmbunătățește semnificativ fagocitoza particulelor opsonizate După absorbția particulelor străine, din granulele de neutrofile sunt eliberate enzimele și substanțele care ucid microorganismele Acest lucru duce la neutralizarea / distrugerea particulelor străine și schimbarea locală a țesuturilor - prima etapă în vindecarea daunelor Macrofagele sunt, de asemenea, celule fagocitare Cum diferă de neutrofile într-un răspuns inflamator? Macrofagele au trei caracteristici cheie care le deosebesc de neutrofile: Ele exprimă molecule MHC clasa II pe suprafața lor și funcționează ca celule prezentatoare de antigen Ele secretă diverse citokine proinflamatorii și care favorizează inflamația, inclusiv factorul de necroză tumorală, interleukina- (IL- și IL- ), care sunt implicate în așa-numita reacție de fază acută Macrofagele răspund la anumite citokine (interferon-y izolat din celulele T), care le activează, cresc semnificativ puterea fagocitozei și promovează agregarea în granuloame și celule gigantice multinucleate Care este rolul limfocitelor în reacțiile inflamatorii cronice? Limfocitele T sunt controlorii unui răspuns imun specific După stimularea antigenului prin celulele prezentatoare de antigen, celulele T secretă citokine care ( ) direcționează și activează în mod specific celulele efectoare (macrofage) și/sau ( ) informează celulele B să producă anticorpi specifici antigenului Aceste procese există de mult timp, deoarece anumite celule T și B se diferențiază în celule de memorie cu o durată de viață foarte lungă Numiți principalele clase de mediatori inflamatori Mediatori vasoactivi Factori chemotactici Produse cu complement de histamina (C a, C a) Produse cu acid arahidonic Leucotriene B Prostaglandine Factor de activare a trombocitelor Leucotriene Citokine (IL- ) CAPITOLUL INFLAMAREA DISPOZIȚII GENERALE Factorul de activare a trombocitelor kinine Citokine proinflamatorii IL- , IL- și IL- Factorul de necroză tumorală y-Interferon Enzime Triptaza Himaz Cum susține histamina inflamația? Histamina este un mediator pre-sintetizat, care, după activarea mastocitelor și bazofilelor, este eliberat rapid din granule Histamina interacționează cu receptorii celulari specifici (numiți H , H și H ), care este însoțit de permeabilitatea vasculară crescută, secreția glandei mucoase și contracția mușchiului neted bronșic Clinic, aceste procese se manifestă prin strănut, respirație stridor, mâncărime și umflături Antihistaminicele blochează receptorii și reduc sau previn simptomele Cum se formează prostaglandinele și leucotrienele? Spre deosebire de histamina (care este sintetizata si depusa), prostaglandinele si leucotrienele necesita sinteza activa Ele sunt formate din molecula de acid arahidonic, care este eliberată din fosfolipidele membranei celulare Metabolizarea acidului arahidonic poate urma una dintre cele două căi enzimatice: Calea ciclooxigenazei care duce la formarea prostaglandinelor Calea lipoxigenazei care duce la formarea leucotrienelor Cum sunt implicate prostaglandinele și leucotrienele în inflamație? Sistemul eicosanoid Chimiotactic fagocitară Receptor Activarea fosfolipazei A membrana celulara Steroizi AINS Acid arahidonic Endoperoxizi [PG(G)H ] Dehidraza Glutation-S-transferaza -HRETE PGE , F a, D P ▼ lts Prostaglandine, prostaciclină și tromboxan y-glutamil-transpeptidaza ѵ LTDd LTEed MPCA: LTS , D" și Ed Formarea eicosanoidelor SECȚIUNEA IL BAZELE ȘTIINȚIFICE PENTRU ÎNȚELEGEREA BOLILOR REUMATICE Prostaglandinele (în special prostaglandina D ) provoacă vasodilatație locală și cresc permeabilitatea vasculară Leucotrienele (LT) sunt împărțite în două clase: LTS , LTE și LTE provoacă spasm muscular neted, bronhospasm și secreție crescută a glandelor mucoasei Aceste fracții au fost menționate anterior prin termenul general de substanță de anafilaxie cu reacție lentă (MRSA) LTV este un factor chimiotactic puternic pentru leucocite Care este mecanismul acțiunii antiinflamatorii a aspirinei și AINS? • Atât aspirina cât și AINS blochează activitatea ciclooxigenazei, ceea ce duce la scăderea sintezei prostaglandinelor • Medicamentele care blochează sinteza leucotrienelor sunt încă în stadiul de dezvoltare experimentală Ce este o reacție de fază acută? Ce proteine din sânge sunt implicate în el? Reacția de fază acută este o cascadă complexă de proteine sintetizate în principal de ficat, al căror conținut crește odată cu diferite infecții sau cu un stimul imunitar Această reacție se manifestă prin numeroase modificări metabolice și celulare care asigură protecția și menținerea homeostaziei macroorganismului Proteinele majore din faza acută a inflamației (proteinele de fază acută) includ alfa- antitripsină, C , ceruloplasmina, proteina C reactivă (CRP), fibrinogenul, haptoglobina și amiloidul seric A Ce mecanisme declanșează reacția de fază acută (OPR)? Macrofagele și monocitele sunt principalele celule care inițiază OFR (este posibil ca și celulele T să joace un rol) Activate de un antigen sau alt stimul, macrofagele secretă IL- , IL- și factorul de necroză tumorală IL- este un factor puternic de stimulare a hepatocitelor care crește sinteza proteinelor în faza acută a inflamației IL- facilitează acțiunea IL- asupra hepatocitelor Literatură aleasă Ballou S , Kushner I Proteina C reactivă și răspunsul în faza acută Adv Intern Med , : - , Dinarello CA, Wolff SM Rolul interleukinei- în boală N Engl J Med , : - , Holtzman MJ Metabolismul acidului arahidonic A m Rev Respir Dis , : - , Johnson RB Sistemul de complement în apărarea și inflamația gazdei: marginile tăietoare ale unei săbii cu două tăișuri Pediatr Infecta Dis J , : - , Keller R Răspunsul macrofagelor la agenți infecțioși: Mecanisme de activare a macrofagelor și uciderea celulelor tumorale Res Immunol , : - , Sox H , Liang M Rata de sedimentare a eritrocitelor - Ghid pentru utilizare rațională Ann Intern Med : - , Terr A Inflamaţie În: Stites DP, Terr A I , Parslow T G (eds) Imunologie de bază și clinică, ed a -a Norwalk, CT, Appleton & Lange, , - CAPITOLUL IMUNOGENETICĂ ŞI BOLI REUMATICE CAPITOLUL IMUNOGENETICĂ ŞI BOLI REUMATICE Nicolae J Battafarano, MD Care sunt cele trei tipuri de molecule legate de sistemul imunitar care leagă antigene specifice? Imunoglobuline, receptori de celule T și molecule MHC de clasa și II Fiecare dintre aceste clase moleculare are propriile asocieri cu anumite boli reumatice Prezența unei legături între bolile autoimune specifice și expresia moleculelor specifice ale complexului de histocompatibilitate ne permite să înțelegem patogeneza și să prezicăm probabilitatea bolii Care este complexul major de histocompatibilitate și care este funcția acestuia? MHC este situat pe brațul scurt al cromozomului într-o regiune care conține aproape milioane de perechi de baze Există trei regiuni care codifică trei clase diferite de proteine, complexul de histocompatibilitate clasa I, II și III (vezi figura) Cea mai lungă regiune (aproape milioane de perechi de baze) codifică moleculele de clasa I Regiunea mai scurtă (aproximativ milion de perechi de baze) codifică moleculele de clasa II Funcția acestor două clase de molecule este de a prezenta antigene celulelor T Secțiunea rămasă a complexului de histocompatibilitate dintre regiunile aparținând claselor I și II codifică proteine diferite și nu este capabilă să detecteze antigenul Cu toate acestea, multe proteine de clasa III sunt implicate în reglarea răspunsului imun, iar unele dintre ele sunt asociate cu apariția bolilor reumatismale, inclusiv C , C și factorul complement B, factorii de necroză tumorală (a și ) și unii Clasa I Clasa III complex major de histocompatibilitate SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE proteine de șoc termic de secară Moleculele de clasa I și clasa II sunt dimeri Complexul de histocompatibilitate codifică a- și ( -lanțuri ale moleculelor din clasa II, dar numai lanțuri oc din clasa I ( -Microglobulina, ( -lanțuri din toate moleculele din clasa II) este codificată de o alela relativ invariantă a -a cromozom Există diferențe între complexul de histocompatibilitate și antigenul leucocitar uman (HLA)? În scopuri practice, acești termeni sunt interschimbabili Și totuși sunt diferiți Termenul "complex major de histocompatibilitate" este folosit în mod predominant pentru a se referi la genele situate pe cromozomul al -lea Acest complex codifică HLA Termenul "antigen leucocitar uman" este folosit pentru a se referi la produșii moleculari ai genelor complexului de histocompatibilitate, adică molecule HLA ~ proteine de suprafață celulară codificate de diverși loci complex de histocompatibilitate Aceste proteine sunt antigene deoarece sunt similare cu majoritatea proteinelor de suprafață celulară și pot fi recunoscute de receptorii celulelor T și de imunoglobuline Au fost descriși pentru prima dată ca antigene leucocitare umane (HLA) Cu toate acestea, se știe că sunt distribuite mult mai larg decât numai în leucocite Din punct de vedere al terminologiei tehnice, "complexul de histocompatibilitate" și "HLA" nu sunt identice De ce este complexul major de histocompatibilitate atât de neobișnuit în comparație cu restul genomului uman? Diversitatea complexului de histocompatibilitate nu se potrivește cu restul genomului Există diverși factori care contribuie la această diversitate În primul rând, MHC are mulți loci genetici care codifică molecule din aceeași clasă În plus, complexul de histocompatibilitate este caracterizat prin polimorfism, dezechilibru în legarea genelor și natura codominantă a moștenirii Care este esența polimorfismului? O alela este una dintre formele alternative ale unei gene care poate fi moștenită la un anumit locus Numărul de alele alternative pentru majoritatea locilor genelor MHC clase I și II depășește frecvența unei singure mutații În plus, spre deosebire de reziduurile unice ale diferitelor alele care caracterizează alte proteine, cum ar fi imunoglobulina, polimorfismul alelei MHC se manifestă prin diferențe în multe reziduuri Prin urmare, în loc de o proteină (produs genetic) care diferă de la unul la trei aminoacizi într-o singură poziție, moleculele MHC pot diferi în compoziția lor de aminoacizi cu mai mult de % Aceste diferențe sunt observate la mai multe molecule MHC, dar majoritatea modificărilor sunt caracteristice a trei regiuni specifice, așa-numitele regiuni hipervariabile , și Ele sunt responsabile doar pentru anumite legături ale fragmentelor peptidice Un astfel de polimorfism genetic nu este un accident Dimpotrivă, este probabil o consecință a selecției pozitive, care ajută o persoană să supraviețuiască în lupta împotriva numeroșilor antigeni din jurul său Exemple de polimorfism: au fost identificate aproximativ de alele diferite pentru locusul lanțului a HLA-A; HLA-B - ; HLA-C- ; Lanțuri HLA-DRp - Dar fiecare persoană moștenește doar alele: una de la tată, a doua de la mamă Care este semnificația dezechilibrului în legătura dintre gene? Combinația de alele de pe un cromozom se numește haplotip Două combinații de alele ale celui de-al -lea cromozom, adică două haplotipuri, sunt moștenite individual: una - de la CAPITOLUL , IMUNOGENETICĂ ȘI BOLI REUMATICE mama, cealalta de la tata Analiza haplotipurilor MHC arată o încălcare a legăturii genelor: o anumită combinație de alele din MHC este moștenită cu o frecvență mult mai mare decât apare în populație De exemplu, multe boli sunt asociate cu HLA-DR Există un anumit număr de alele cu o încălcare a legăturii genelor cu HLA-DR Astfel, haplotipurile europene HLA-DRS conțin aceleași alele HLA-DQA și HLA-DQB Dacă HLA-DR este asociat cu o boală, înseamnă că gena responsabilă pentru aceasta poate fi oricare dintre genele asociate cu un dezechilibru în legătura dintre gene cu HLA-DR Care este esența moștenirii codominante? Pentru fiecare locus MHC, o persoană primește alele materne și paterne Aceasta este de preferat unei alternative, deoarece numărul de combinații posibile de molecule complexe de histocompatibilitate crește din nou Efectele fiecărei molecule exprimate sunt dominante Prin urmare, un individ heterozigot pentru o anumită boală asociată cu HLA are o susceptibilitate crescută la acea patologie Care este semnificația literelor de sfârșit (A, B ) cu abrevierea HLA? Abrevierile HLA urmate de o literă cu cratime, cum ar fi HLA-A, indică locația specifică a unei gene în MHC care codifică o anumită moleculă HLA HLA-A, HLA-B și HLA-C descriu cele mai importante caracteristici ale locusului I al genei complexului de histocompatibilitate De ce HLA-D primește denumiri suplimentare cu litere - R, P, Q? Litera D caracterizează regiunea internă a complexului de histocompatibilitate clasa II, și nu doar locusul unei gene Prin urmare, sunt necesare mai multe litere pentru a descrie un locus genic real De exemplu, HLA-DP, -DQ și -DR indică locii genei care codifică cele mai importante molecule de clasă II Situația este agravată de faptul că fiecare moleculă MHC clasa II este formată din două lanțuri polipeptidice separate, denumite calamus Prin urmare, dacă "HLA-DRA" sau "HLA-DRB" este scris, aceasta înseamnă locul pentru lanțul a sau p HLA-DR în raport cu fiecare separat Cum se corelează literele (ariile) A, B, C, D cu clasa complexului de histocompatibilitate? Moleculele de clasa I și II ale complexului major de histocompatibilitate CLASA CLASA II HLA-A HLA-DR HLA-B HLA-DP HLA-C HLA-DQ HLA-A, -B, -C sunt cele mai importante molecule MHC clasa I Toate moleculele HLA-D sunt clasa I; HLA-DP, -DQ și -DR sunt cele mai semnificative dintre acestea Sunt folosite și alte litere - E, F, G, H, M, N, O, dar se referă la molecule din clasa I (mai puțin importante) Trebuie să știu: • dacă denumirea HLA nu conține litera D, atunci aceasta înseamnă clasa I GKG; • dacă litera D este prezentă în orice combinație, atunci aceasta este clasa II SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE Cum are loc legarea antigenului? Toate situsurile de legare la antigen au o configurație similară Există o canelură, ai cărui pereți formează elice a Grupuri de molecule neparalele formează fundul canelurii suprafeței pliate cu Ș În receptorul celulelor T și MHC II, această structură determină prezența unei interacțiuni între capetele amino ale lanțurilor a și Ș În imunoglobuline, situsul de legare a antigenului este format prin interacțiunea terminalelor amino-terminale ale lanțurilor grele și ușoare Moleculele MHC de tip I diferă prin faptul că situsul de legare a antigenului este format prin interacțiunea a două amino-terminale ale aceleiași lanțuri de axe Antigenele sunt atașate atât în zona pereților oc-spiralelor, cât și pe fundul pliat Ș Dacă receptorul celulei T acceptă un complex de peptide - molecula de proteină MHC, atunci recunoaște structura și sarcina unică a proteinei antigenice și a elicelor α Receptorul celulelor T, spre deosebire de antigen, nu poate face distincția între determinanții podelei pliate cu Ș Cele trei regiuni cu cele mai semnificative diferențe genetice (regiuni hipervariabile) sunt exprimate în fiecare segment al regiunii α-helix și Ș-fold O astfel de variație genetică afectează sau selectează în mod specific antigenii care pot fi legați de anumite molecule În plus, oferă o "selecție" specifică a receptorilor de celule T care sunt capabili să interacționeze cu complexul antigen-moleculă MHC, care este considerată o interacțiune cu trei molecule Aceste zone se corelează cu predispoziția la anumite boli În artrita reumatoidă, de exemplu, secvența specifică de aminoacizi a regiunii hipervariabile are o corelație ridicată cu susceptibilitatea bolii - între aminoacizii de la poziția - a lanțului HLA-DR Ș Locul de legare a antigenului Cum sunt dispuse cele patru molecule care recunosc antigenul? Imunoglobulinele, receptorii celulelor T și moleculele MHC de clasa I și II sunt molecule transmembranare, de suprafață celulară (vezi figura) Fiecare dintre ele este un dimer, are două sau mai multe lanțuri legate Lanțurile sunt o structură omogenă care se repetă derivată dintr-o genă primordială cunoscută sub numele de "supergena imunoglobulinei" Orice moleculă are o terminație amino extracelulară; intracelular - carboxi-terminal (COOH) Legarea antigenului are loc în apropierea capătului amino terminal al moleculei Pentru CAPITOLUL IMUNOGENETICĂ ŞI BOLI REUMATICE orice astfel de moleculă, există gene care codifică o varietate neobișnuit de mare de regiuni de legare a antigenului Cea mai mare diversitate este caracteristică a trei regiuni hipervariabile (HVU , și ) situate la aminoterminale; maxim - în HVU Spre deosebire de aceste regiuni, cele rămase sunt extrem de variabile, ceea ce contribuie la legarea complexului antigen-moleculă MHC și recunoașterea acestuia de către receptorul celulelor T Imunoglobulina de suprafata receptorul celulelor T GKG clasa I NH GKG clasa II De ce, în ciuda caracteristicilor comune, moleculele MHC din clasele I și II trebuie distinse? Ambele tipuri de molecule de suprafață celulară sunt dimeri, dar moleculele de clasa II au mai multă diversitate decât reprezentanții clasei I Atât lanțurile a- cât și Ș ale moleculelor de clasa II sunt codificate de o anumită regiune MHC de clasă II Și deși lanțurile a ale moleculelor de clasa I sunt codificate de alele MHC clasa I, ambele tipuri de molecule (clasele I și II) au aceleași lanțuri Ș, Ș -microglobulină Care sunt diferențele în funcțiile moleculelor MHC clasa I și II? Aceste molecule diferă în distribuția celulară; fragmente de peptide antigenice; tipul de celule T care recunosc și sunt responsabile de complexul antigenic pe care îl reprezintă SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE Funcțiile moleculelor MHC clase I și II CLASA I CLASA II Distribuția în celule Toate celulele nucleate și trombocitele Anumite celule ale sistemului imunitar, mai ales dacă joacă rolul de antigen "profesional" pre- celule zentante celulele B Monocite/macrofage Celulele dendritice Celule epiteliale timice Unele celule T activate Unele celule în care expresia moleculei MHC clasa II poate fi indusă rapid, în special în cazurile cronice nic procese inflamatorii Celulele endoteliale Celulele sinoviale Dimensiuni antigen Tip antigen Recunoașterea celulelor T Răspunsul final al celulelor T - aminoacizi (în lungime) Un fragment de peptid antigenic găsit în citoplasma sau nucleul unei celule care reproduce molecule MHC (adică peptide endogene sau "auto"; peptide ale agenților patogeni intracelulari obligați, cum ar fi virusurile și chlamydia; antigenele tumorale) Celula T CD + - aminoacizi (în lungime) Fragment peptidic antigenic al lizozomilor rezultat din fagocitoză sau endocitoză mediată de receptor (adică un agent exogen sau infecțios [bacterii]) Celula T CD + Moartea mediată de celule sau suprimarea celulelor care prezintă clasa MHC I Fagocitoza coordonată de celule T și/sau clearance-ul antigenului de către anticorpi Este corect că potența și activitatea moleculelor MHC de clasa II sunt mai importante decât numărul total de molecule MHC de clasa I? Da Posibilitățile de îndeplinire a diferitelor funcții ale moleculelor HLA-A și HLA-B sunt de aproximativ , respectiv Numărul de posibilități HLA-C este de aproape Cu toate acestea, chiar dacă un individ este heterozigot în fiecare alele de lanț a de clasa , numărul total de molecule de clasa I va fi de - de la mamă, de la tată (vezi figura) A Variante ereditare ale moleculelor MHC clasa I B Variante ereditare ale moleculelor MHC clasa II; M - mama; Oh, tată CAPITOLUL IMUNOGENETICĂ ŞI BOLI REUMATICE Pentru clasa II numai alele HLA-DR, numărul de variante ale lanțului oc este limitat Surprinzător este însă polimorfismul locusului lanțului α HLA-DP -DQ și locusului lanțului HLA-DP, -DQ și -DR Ș Ca urmare, numărul de combinații posibile este variabil Indivizii cu diversitate maximă vor reproduce molecule HLA-DR, HLA-DP și HLA-DQ Aceasta înseamnă că diferitele alele ale fiecărui locus de clasă II, cu excepția locusului HLA-DR oc, care sunt relativ invariante, permit exprimarea a tipuri de molecule de clasă II Care sunt relațiile cunoscute dintre boli și moleculele MHC? Legături antigenice HLA HLA-A Hemocromatoză idiopatică HLA-DR Lupus eritematos sistemic (LES) HLA-A Pemfigus vulgar Sindromul Sjögren HLA-B Boala lui Behçet Boala celiacă Colita ulcerativa Hepatita cronica activa Boala polichistică de rinichi Dermatită herpetiformă HLA-B Boala Graves Boala Graves Miastenia gravis Diabet zaharat insulino-dependent HLA-B Hemocromatoză idiopatică Membranoasă idiopatică HLA-B Glomerulonefrită cu spondiloartropatie seronegativă HLA-B Artrita psoriazică Nefropatie indusă de medicamente HLA-DR Artrita reumatoida cu aur si penicilamina HLA-DR Narcolepsie HLA-DR Artrita reumatoidă Scleroza multiplă Pemfigus vulgar Sindromul Goodpasture HLA-DR Diabet zaharat insulino-dependent Nefropatie IgA Artrita reumatoidă juvenilă Anemie pernicioasă Tiroidita Hashimoto HLA-DR Hiperplazia suprarenală congenitală porecle HLA-DQ Diabet zaharat insulino-dependent Dacă celulele T reglează răspunsurile în inflamația cronică, care este rolul predispozant al moleculelor MHC în dezvoltarea bolilor reumatice? • Moleculele MHC sunt esențiale pentru procesul prin care sistemul imunitar "permite" celulelor T tinere să supraviețuiască și să se dezvolte sau le provoacă moartea • Moleculele MHC controlează acțiunile celulelor T Amintiți-vă că celulele T sunt "oarbe" - nu pot recunoaște antigenele Pe cont propriu, ei sunt capabili să recunoască în mod specific și, prin urmare, să răspundă la introducerea agenților străini numai dacă complexul include o proteină și o moleculă MHC Cum reglează moleculele MHC capacitatea de a detecta celulele T? Acest lucru se face în două moduri: • Secvența de aminoacizi din molecula MHC determină ce fragmente proteice ale antigenului se vor lega de această moleculă Și numai peptidele antigen "selectate" asociate cu o anumită moleculă MHC pot fi recunoscute; • Nu toate celulele T recunosc moleculele MHC Peptidele antigene asociate cu molecula MHC clasa I sunt recunoscute de celulele T care au molecule CDS pe SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE Receptorii celulelor T Moleculele de clasa I asociate cu un antigen sunt detectate de celulele T care au molecule CH pe receptorii celulelor T Este adevărat că atunci când moștenește HLA-DR , artrita reumatoidă se va dezvolta similar altor boli ereditare? Nu Spre deosebire de bolile care se transmit în mod autosomal dominant sau recesiv, sau în cazurile în care lipsește o genă sau este mutată care provoacă o deficiență a funcției unei enzime vitale, majoritatea bolilor legate de HLA nu pot fi explicate în acest fel Evident, unele molecule HLA nu provoacă sau nu confirmă niciodată susceptibilitatea la boala cu care sunt asociate În schimb, ele sunt asociate cu un mod comun de moștenire pentru mai multe gene, care se manifestă într-o predispoziție la o anumită boală - fenomenul tulburării de legare a genelor Cu toate acestea, uneori prezența unor molecule HLA specifice confirmă o susceptibilitate crescută la boala cu care sunt asociate Dacă gena moleculei HLA nu este cauza bolii, există o altă genă despre care nu știm încă, care cauzează boala? Cum să aflu? Examinarea gemenilor oferă un răspuns clar la această întrebare Dacă se dovedește legătura dintre gena moștenită și boala, atunci patologia se va dezvolta la ambii gemeni Gemenii cu expresia HLA-DR , care este asociat genetic cu artrita reumatoidă, au un risc semnificativ mai mare de a dezvolta această boală Cu toate acestea, mulți oameni care au HLA-DR nu dezvoltă niciodată această patologie, în ciuda faptului că frații (frații) suferă de ea S-a dovedit că multe molecule HLA nu sunt doar "martori" ereditare Analizând prevalența bolilor la heterozigoți și homozigoți, s-a constatat că efectele moleculei HLA sunt "dominante", deoarece boala ereditară se dezvoltă chiar și la heterozigoți, însă indivizii homozigoți cu moștenire parțială a genei sunt încă mai susceptibili la boala decât heterozigotele Astfel de studii ale expresiei MHC codominante convin că HLA este important în fiziopatologia bolilor autoimune Studiile pe șobolani cu linii pure genetic ne permit să dezvăluim relația imuno-patogenetică dintre HLA și boală Aceste animale, șobolani transgenici B Lewis, sunt programați genetic să exprime HLA-B în celule Ca urmare, se dezvoltă spontan leziuni ale intestinelor, pielii, unghiilor, articulațiilor, tractului urinar și coloanei vertebrale La om, spondiloartropatiile seronegative sunt, de asemenea, asociate cu HLA-B De ce se presupune că o genă asociată bolii reumatismale nu provoacă această patologie, dar crește susceptibilitatea la aceasta? Deși se știe că unele molecule HLA sunt asociate cu anumite boli, nu este necesar ca fiecare individ cu expresia moleculei HLA să se îmbolnăvească Anumite gene pot crește susceptibilitatea la anumite boli, deși nu le provoacă De asemenea, s-a stabilit că factorii non-genetici, cum ar fi infecțiile, sunt în mod clar asociați cu apariția unui număr de boli asociate HLA Nu sunt excluse efectele altor factori care afectează macroorganismul și mediul său, care contribuie la dezvoltarea bolii la o persoană cu predispoziție ereditară CAPITOLUL IMUNOGENETICĂ ŞI BOLI REUMATICE Care este mecanismul de manifestare a susceptibilității la boală? Răspunsul la această întrebare va necesita costuri financiare mari Deci întrebarea rămâne fără răspuns pentru moment Cum se determină fiabilitatea relației dintre boală și HLA? Riscul de a dezvolta o boală legată de HLA este considerat relativ De exemplu, riscul relativ este descris ca raportul (%) dintre numărul de persoane HLA-BK -pozitive (sunt probabil să dezvolte artrită reumatoidă în viitor) și numărul de persoane care nu sunt HLA-BK -pozitive: " " [(% dintre pacienții cu antigen pozitiv) (% dintre pacienți cu antigen negativ în control)] Risc relativ = tpg - [(% pacienți antigen negativ) (% controale antigen pozitiv)] Riscul relativ depinde și de compoziția etnică a populației examinate De exemplu, riscul de artrită reumatoidă în rândul evreilor HLA-DR -pozitivi din Europa de Nord este semnificativ mai mare decât în rândul evreilor HLA-DR -pozitivi Cum se determină tipul HLA al unui pacient? Prezența HLA-DR sau HLA-DR este considerată o caracteristică "serologică" În timpul transplantului de organe și al sarcinii, acestea sunt determinate prin metoda serurilor împerecheate, detectarea în care anticorpii la moleculele MHC sunt priviți provizoriu ca un răspuns pozitiv Există seruri care conțin anticorpi numai împotriva HLA-DR , HLA-DR și HLA-DR etc Combinația de seruri pereche se numește "tip" și este o caracteristică a moleculelor individuale ale complexului MHC Această metodă este utilizată pe scară largă, în special în transplantologie, dar în prezent sunt propuse metode genetice mai specifice pentru identificarea identității MHC a unui individ și analiza legăturilor imunogenetice cu boli Ce este reactivitatea încrucișată în tiparea serologică? Anticorpii la moleculele HLA derivate din ser uman sunt capabili să lege molecule similare, dar nu identice Odată cu dezvoltarea metodelor serologice de cercetare, a devenit clar că anticorpii împotriva moleculelor complexe de histocompatibilitate nu determină o anumită regiune mică a moleculei "responsabilă" pentru predispoziția la boli autoimune Dacă majoritatea moleculelor HLA-DR sunt identice într-un anumit loc care crește susceptibilitatea la artrita reumatoidă, atunci majoritatea persoanelor HEA-EK pozitive au o susceptibilitate crescută la aceasta Spre deosebire de cele de mai sus, doi indivizi, unul HEA-OK -pozitiv, celălalt HLA-DR -pozitiv, pot avea aceeași susceptibilitate de a dezvolta poliartrită reumatoidă dacă au același loc care "facilitează" apariția poliartritei reumatoide, în ciuda caracteristicile lor serologice Există cu adevărat subiecți HLA-BK -pozitivi care nu sunt predispuși la o incidență crescută a artritei reumatoide? Există persoane care nu au HLA-DR , dar au HLA-DR , -DR sau -DR și, prin urmare, sunt predispuse la artrită reumatoidă? Da O astfel de reactivitate încrucișată și, prin urmare, specificitatea serotipării nesigure, necesită o tipizare genetică mai precisă a serurilor Puteți determina secvența de nucleotide a locilor genei complexului de histocompatibilitate, de exemplu folosind DRB* Probabil că vor SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE sunt mai specifice pentru o anumită regiune a moleculei HLA, care este responsabilă de predispoziția la boală - parte a epitopului (un determinant antigenic separat) Aceste metode îmbunătățesc estimarea riscului relativ Prezența reactivității încrucișate complică semnificativ studiul poliartritei reumatoide În diferite grupuri etnice, a fost stabilită o legătură între moleculele HLA-DR , -DR , -DR și DR și artrita reumatoidă Moleculele HLA-DR sunt omoloage în prima și a doua regiune hipervariabilă, dau același rezultat în tiparea serologică (omologie în regiunile hipervariabile și , caracterizate prin primele patru secvențe [figura]) Unele alele ale HLA-DR , -DR , -DR și -DR sunt foarte diferite în HRV și , dar sunt remarcabil omoloage în compoziția de aminoacizi în a treia HRV (a treia HRV în cele șase secvențe inferioare) Acest "epitop comun" în regiunea a -a predispune la dezvoltarea poliartritei reumatoide Pe de altă parte, secvența HLA-DRB* (secvența superioară din figură) nu formează premise pentru dezvoltarea poliartritei reumatoide Alela DRB* conține aminoacizii izoleucină (I), acid aspartic (D) și acid glutamic (E), la pozițiile , și, respectiv, Predispoziția la apariția poliartritei reumatoide apare în prezența leucinei (L) în poziția , a glutaminei (Q) sau a argininei (R) în a -a; arginină (R) sau lizină (K) în al -lea; și alanina (A) în al -lea HLG HLG Aminoacizi DR VG DR B * \ / DR B * eu GVUZ DR VG gXo, (r) (c) С(r) Secvența de aminoacizi în trei regiuni hipervariabile ale mai multor alele diferite ale lanțului HLA-DR ₽ CAPITOLUL TOLERANTA SI AUTOIMUNA Literatură aleasă Abbas A K , Lichtman A N , Pober JS Complexul major de histocompatibilitate În: Abbas AK, Lichtman AH, Pober JS (eds) Imunologie celulară și moleculară, ed a II-a Philadelphia, WB Saunders , - Carson DA Factori genetici în etiologia și patogeneza autoimunității FASEB J , : - ; Prezentarea Goodman JW Antigen și complexul major de histocompatibilitate În: Stites DP, Terr A I , Parslow TG (eds) Imunologie de bază și clinică, ed a -a Norwalk, CT, Appleton & Lange, , - Nepom BS, Nepom GT Imunogenetica bolilor reumatice În: Kelley WK, Harris E , Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, - Nepom BS Rolul complexului major de histocompatibilitate în autoimunitate Clin Imunol Immunopathol , : S -S , Robinson DM, Nepom GT Complexul major de histocompatibilitate și susceptibilitatea bolii Imunol Alergie Clin North Am , : - , Salazar M , Yunis EJ MHC: Structura și funcția genelor În: Frank MM, Austen KF, Clamau HN, Unanue ER (eds) Bolile imunologice ale lui Samter, ed a -a New York, Little, Brown and Company, , - Weyand C M , Goronzy JJ Domenii funcționale pe moleculele HLA-DR: Implicații pentru legarea genelor HLA-DR la diferite boli autoimune Clin Imunol Immuno-pathol , : - , Imunogenetica Winchester RJ În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Winchester RJ Baza moleculară a susceptibilității la artita reumatoidă Adv Immunol , : - , CAPITOLUL TOLERANTA SI AUTOIMUNA Nicolae J Battafarano, MD Ce este toleranța? Un sistem imunitar care funcționează normal trebuie să recunoască și să distrugă anumite antigene care dăunează sau chiar ucid gazda Este la fel de important să distingem și să nu distrugem antigenele de care organismul are nevoie Toleranța este un termen folosit pentru a descrie fenomenul de rezistență specifică antigenului Aceasta înseamnă că sistemul imunitar nu distruge anumiți antigeni Este toleranța o proprietate înnăscută sau dobândită? Toleranța se caracterizează prin specificitate și memorie, adică sistemul imunitar "învață" toleranța față de anumite antigene SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE organism și intoleranță la mulți antigeni străini Când luăm în considerare tulburările autoimune, acest concept este adesea restrâns la toleranța la auto-antigene, cum ar fi auto-nucleoproteinele sau moleculele de suprafață celulară Totuși, fenomenul de toleranță nu se limitează la auto-antigeni Toleranța la antigenele exogene (proteinele alimentare) este un factor decisiv pentru supraviețuirea individului Fără îndoială, valoarea cunoștințelor despre dezvoltarea și pierderea toleranței în tulburările autoimune, precum și dezvoltarea unor metode terapeutice bazate pe înțelegerea mecanismelor de toleranță la proteinele exogene Ce este autoimunitatea? Termenul "autoimunitate" este folosit în mod obișnuit pentru a defini condițiile în care un individ devine victima propriului răspuns imun Autoimunitatea poate fi considerată ca absența autotoleranței normale Tulburările autoimune sunt procese induse de antigen care se caracterizează prin specificitate și memorie În schimb, procesul autoimun implică recunoașterea unui antigen exogen sau endogen de către sistemul imunitar, urmată de un atac asupra auto-antigenilor (self-antigens) Aceste procese se dezvoltă la o persoană care anterior avea toleranță la acele antigene care sunt acum ținta unui răspuns imun Prin urmare, este mai bine să caracterizați majoritatea proceselor autoimune nu doar ca o absență, ci și ca o pierdere a toleranței Dacă procesele autoimune implică pierderea sau lipsa toleranței care are ca rezultat un răspuns imun robust, determinat de antigen, la auto-antigene, există mecanisme pentru a preveni pierderea sau a restabili toleranța? Mulți cercetători cred în validitatea unui răspuns pozitiv Confirmarea de încredere a acestei ipoteze necesită o înțelegere a mecanismelor de dezvoltare și menținere a toleranței Există suficiente observații care confirmă că toleranța se dezvoltă, se menține, dar se poate pierde Cu toate acestea, nu există o înțelegere a mecanismelor acestor procese Sunt doar piese de puzzle, dar nu știm cum să le punem împreună Prin urmare, terapia modernă a tulburărilor vizează numai anumite etape ale procesului Care sunt principalii factori care influențează dezvoltarea unui răspuns imun specific? • Caracteristicile antigenului implicat în răspunsul imun specific • Proprietățile celulelor suplimentare care interacționează în primul rând cu antigenul • Natura (proprietățile) limfocitelor și citokinele sintetizate de acestea implicate în răspuns De ce ar provoca un antigen dezvoltarea toleranței mai degrabă decât o reacție autoimună? Un antigen poate "selecta" anumite tipuri de răspunsuri imune pe baza structurii sale chimice; cantitatea inițială întâlnită de organism; căile de intrare; și mediul în care antigenul interacționează cu sistemul imunitar Două aspecte importante ale mediului includ gradul de dezvoltare a sistemului imunitar CAPITOLUL TOLERANȚA ȘI AUTOIMUNĂ tulpinile cu antigen și prezența sau absența inflamației înconjurătoare la primul contact TOLERANȚA RĂSPUNS IMUN Polizaharide IV sau pe cale orală Doză mare Imaturitate imunologică Proteine SC sau cale intradermică Doză mică Inflamație înconjurătoare De exemplu, răspunsul imun se dezvoltă adesea la introducerea de proteine străine, mai degrabă decât polizaharide Dozele mici subcutanate sau intradermice sunt capabile să inducă un răspuns imun mai mare decât o doză mare din același antigen administrată intravenos sau oral Dacă există inflamație la locul introducerii antigenului (antigenul este introdus cu un adjuvant), atunci este mai probabilă dezvoltarea unui răspuns imun Dacă nu există inflamație sau dacă celulele imune care au fost expuse sunt imature în momentul în care întâlnesc antigenul, atunci se va forma toleranță Care este rolul moleculelor MHC în dezvoltarea bolilor autoimune? În primul rând, marea majoritate a antigenelor care contribuie la dezvoltarea bolilor autoimune sunt proteine Reacțiile de memorie specifice antigenului la proteine (umorale, fagocitare sau citotoxice) sunt reglate de celulele T Cu toate acestea, celulele T pot recunoaște doar antigenele proteice, care sunt molecule MHC; Acestea din urmă îndeplinesc câteva funcții importante: Ele traduc răspunsurile imunologice nespecifice ale celulelor în unele specifice Moleculele MHC joacă rolul unui factor de legare De exemplu, celulele B specifice antigenului care au recunoscut un antigen prin receptorul lor de imunoglobulină de suprafață comunică informații specifice celulelor T prin molecule complexe de histocompatibilitate Acest lucru pune moleculele complexe de histocompatibilitate în centrul dezvoltării sau subdezvoltării răspunsului imun Cu defectele sale la nivelul moleculelor MHC, dezvoltarea și păstrarea toleranței în totalitate este imposibilă Cum afectează o modificare a secvenței de aminoacizi a unui antigen dezvoltarea unei boli autoimune? Nu este important doar faptul că antigenele sunt proteine, dar și secvența aminoacizilor este importantă În cazurile în care moleculele complexe de histocompatibilitate clasa I și II prezintă proteine celulelor T, doar peptidele mici corespund decalajului de legare a antigenului - - aminoacizi pentru clasa I și - pentru clasa II Evident, pozițiile individuale ale aminoacizilor în molecula MHC pot fi de o importanță fundamentală pentru legarea anumitor secvențe complementare de aminoacizi în proteine Cum afectează structura primară a unui antigen procesul de pierdere a toleranței? În primul rând, secvența peptidică a antigenului străin poate fi similară cu cea a antigenului propriu Dacă apare acest fenomen, atunci dezvoltarea consecințelor adverse nu este exclusă Un exemplu clasic este boala de inimă reumatică Autoantigenele miocardice miozina și sarcolema SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE multe proteine - seamănă cu structura proteinei streptococului M Legăturile patogenezei susținute de autoanticorpi pot fi secundare țesutului miocardic intact, care devine ținta răspunsului imun, datorită anticorpilor, a căror formare este cauzată de proteina M În viitor, autoantigenele miocardice susțin acest proces Alt exemplu Există peptide care provin din mai mulți agenți patogeni, a căror secvență de aminoacizi este identică cu secvența din despicatura de legare a antigenului a anumitor molecule ale complexului de histocompatibilitate Astfel, o serie de cinci aminoacizi din peptida Shigellaflexneri (plasmidă) este identică cu secvența din HLA-B găsită la pacienții cu această infecție și sindrom Reiter Prezența unei omologii similare este stabilită sau presupusă pentru multe alte peptide, a căror sursă sunt microorganismele Există două exemple de reactivitate încrucișată, în care produsele unui răspuns imun la un antigen străin reacționează în mod greșit cu antigenele proprii ale individului Acest fenomen se numește mimetism molecular Clonele celulelor T și B, inițial "excitate" de un antigen străin, continuă să fie stimulate de auto-antigenele cu reacție încrucișată Reacțiile imune autoantigenice continuă mult timp după ce antigenul străin care a declanșat acest proces a fost deja îndepărtat din macroorganism Cum afectează cantitatea și modul de transmitere a antigenului inducerea unui răspuns imun? Dozele mari de proteine sau polizaharide determină ce tip de toleranță va apărea - celulele T sau B Cu o interacțiune celulară adecvată, prezentarea peptidelor în doze mici poate induce toleranța celulelor T Recent, au fost efectuate studii cu introducerea unui antigen pe cale orală pentru a crește toleranța la antigenele endogene De exemplu, în modelele animale de encefalomielite alergice (scleroză multiplă), proteina de bază a mielinei (MBP) s-a dovedit a fi un autoantigen țintă Tratamentul animalelor cu MBP, administrat pe cale orală, a stopat această boală gravă Rezultatele experimentelor au permis începerea studiilor clinice de utilizare a MBP la persoanele care suferă de scleroză multiplă autoantigenă O abordare similară este posibilă pentru pacienții cu poliartrită reumatoidă cărora li se administrează colagen oral pentru a induce toleranța I Ce sunt superantigenele? Cauza ele autoimunitate? Superantigenele sunt antigene exogene, în special de origine bacteriană sau retrovirală, care se pot lega la receptorul celulelor T și la moleculele complexe de histocompatibilitate clasa II în afara șanțului de legare a antigenului și pot conecta aceste formațiuni între ele (vezi figura) Aceste antigene, spre deosebire de cele tipice, nu sunt limitate în efecte Ele nu necesită procesare și interacțiune cu despicatura de legare a antigenului a moleculelor complexe de histocompatibilitate pentru stimularea ulterioară a celulelor T Superantigenii sunt specifici pentru un segment din regiunea hipervariabilă (V) a lanțului p al receptorului celulei T, adică regiunea VP Până la % din celulele T au aceeași regiune V| , pentru care superantigenul este specific Aceasta duce la activarea unui număr foarte mare de clone diferite de celule T specifice antigenului Superantigenele sunt implicate în patogeneza șocului toxic în infecțiile stafilococice, dar nu sunt implicate în dezvoltarea bolilor reumatismale clasice CAPITOLUL TOLERANTA SI AUTOIMUNA boala Lipopolizaharidele bacteriene funcționează ca activatori policlonali ai celulelor B, inclusiv celulele B autoreactive Este posibil ca lipopolizaharidele să joace un rol în bolile autoimune (cel puțin în anumite perioade ale bolii), dar acest lucru nu a fost încă dovedit Superantigen secțiune vp (RTK) GKG II Specificitatea superantigenului în raport cu regiunea VP a receptorului celulei T situată în afara golului de legare a moleculei MHC Cum influențează mediul asupra dezvoltării răspunsurilor imune? Se știe de mult timp că eficacitatea imunizării este sporită prin utilizarea adjuvanților Cu toate acestea, antigenele la care individul era tolerant anterior sunt uneori prezentați "inofensiv" limfocitelor în zonele cu inflamație deja existentă Acesta poate fi rezultatul unei prezentări crescute și aberante de antigen din cauza stimulării cu citokine a celulelor prezentatoare de antigen În acest caz, poate apărea o pierdere a toleranței Apoi, se observă o persistență pe termen lung a răspunsului imun specific autoantigenic după eliminarea mecanismului de declanșare a procesului inflamator primar Ce este distribuția determinanților? Acest termen este folosit pentru a descrie fenomenul prezentat în a -a întrebare O ceartă în familie poate fi văzută ca fiind analogă unui proces în care un răspuns inflamator acut provoacă dezvoltarea unei inflamații mai severe și cronice Când rațiunea prevalează, discuția este îndreptată spre găsirea de soluții eficiente Cu toate acestea, uneori discuția se transformă într-o lungă confruntare Deodată, fiecare poziție a ei devine amenințătoare (Situațiile pe care soții obișnuiau să le depășească cu calm acum provoacă un izbucnire violentă de emoții ) Adesea cauza conflictului este rapid uitată după stabilirea adevărului, iar toleranța care exista mai devreme (toleranța când vine vorba de familie) nu poate mai mult să fie returnat din cauza multor factori presupus "inofensivi" Diseminarea determinantă descrie pierderea toleranței din cauza unui răspuns imun specific autoantigenic activ în curs de desfășurare la o serie de antigene prezenți la locul inflamației acute și cronice Există dovezi pentru maturitatea răspunsurilor autoreactive ale celulelor T și B la o varietate de autoantigene în bolile autoimune cronice Ce înseamnă termenul "antigeni latenți"? Antigenii latenți sunt antigeni potențiali care nu pot fi niciodată recunoscuți de sistemul imunitar Prin urmare, aceștia sunt de obicei antigeni intracelulari capabili să inducă un răspuns imunitar agresiv sau tolerant SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE Acestea provoacă uneori o reacție autoimună cu inflamație continuă care duce la distrugerea celulelor atunci când antigenul latent devine disponibil și perceput ca exogen, Cum "încurajează" celulele suplimentare dezvoltarea toleranței mai degrabă decât a autoimunității? Celulele prezentatoare de antigen sunt adesea denumite celule "ajutoare", deoarece par să furnizeze limfocitele Desigur, limfocitele T îndeplinesc cele mai importante funcții, dar probabil că nu pot fi considerate cele mai importante Sunt celulele T sub control? Prezența celulelor prezentatoare de antigen dă un răspuns pozitiv Celulele prezentatoare de antigen spun doar exact ce trebuie să găsească și când Ele oferă informații despre ceea ce este detectat, dacă este posibil să se restricționeze procesul și "cine" ar trebui să o facă În aproape toate cazurile, aceste celule trebuie să autorizeze răspunsul limfocitelor, fenomen cunoscut sub numele de costumație Celulele prezentatoare de antigen sunt importante în selecția celulelor T specifice și menținerea toleranței pe tot parcursul vieții Ele determină natura procesării și prezentării antigenelor; molecule MHC cărora le prezintă antigene; intensitatea și formarea stimulilor de întărire Dacă celulele prezentatoare de antigen nu funcționează corect sau sunt înțelese greșit de alte celule, autoimunitatea poate crește Numiți funcțiile posibile ale moleculelor MHC în procesul autoimun S-a postulat prezența multor mecanisme Nici unul dintre ele singur nu explică apariția autoimunității Efectul moleculelor complexe de histocompatibilitate asupra dezvoltării tulburărilor autoimune FUNCȚIE ÎN EXPLICARE AUTOIMUNĂ Eroare sistematică Populația de celule T este selectată prin moștenire, legată fi alegerea celulelor T, molecule ale complexului de histocompatibilitate cu boli și poate include mai multe celule T autoreactive sau celule autoreactive specifice unei anumite boli Tulburări patogenetice Anumite molecule MHC asociate bolii, funcțiile mo-receptoare, pot funcționa ca receptori pentru unele agenți patogeni care provoacă boli autoimune Identificarea peptidelor neobișnuite Moleculele MHC asociate bolii sunt capabile să prezinte peptide care provoacă un răspuns autoimun Această presupunere este susținută de ipoteza epitopului Mimica moleculară Antigene exogene sau alte molecule MHC + exogene peptida seamănă cu moleculele MHC asociate bolii, cu sau fără o peptidă atașată la ele Acest lucru duce la următoarele evenimente Un răspuns imun normal este urmat de auto-reactivitate patologică sau Un sistem imunitar care este tolerant cu propriile molecule MHC cu sau fără o peptidă asociată nu poate răspunde în mod corespunzător la introducerea unui antigen exogen reactiv încrucișat care cauzează boli cronice CAPITOLUL TOLERANTA SI AUTOIMUNA Prezentare greșită Prezentarea auto-antigenelor atunci când antigenul este prezentat celulele formatoare de peptide exprimă, de asemenea, mo- molecule sau stimularea citokinelor a răspunsului imun Prezentarea peptidelor supuse unei prelucrări inadecvate Prezentarea crescută a peptidelor care nu necesită un răspuns apare după stimularea lor de către citokinele prezentatoare de antigen Ce este o ștergere clonală? Clonele de limfocite T nu sunt de nici un folos dacă nu sunt capabile să recunoască "complexul lor de histocompatibilitate" sau să recunoască, dar încearcă să-l distrugă Cu alte cuvinte, determinarea peptidelor complexului MHC-peptidă de către receptorul celulelor T nu poate fi "aproximativă", ci trebuie să fie precisă În caz contrar, celulele T adesea se autodistrug Deleția clonală se referă la un proces care are loc în timus atunci când celulele T imature ai căror receptori nu sunt reglați fin suferă autodistrugere Acestea și alte celule cu defecte funcțional dispar din clona celulelor T Cum sunt selectate celulele T pentru supraviețuire sau distrugere în timus? Acest proces are cel puțin două componente: Celulele trebuie selectate pozitiv Receptorul celulelor T trebuie să recunoască "propriul său complex de histocompatibilitate + peptidă" pentru a reacționa dacă este necesar Celulele cu aceste calități supraviețuiesc, restul sunt distruse Celulele T trebuie prelevate negativ Nu ar trebui să aibă o afinitate atât de mare pentru complexul de histocompatibilitate, pentru a nu reacționa la "complexul lor de histocompatibilitate + peptidă" Celulele care sunt "prea fierbinți" atunci când interacționează sunt distruse sau inactivate Cum au ca scop celulele autodistrugerea? Dacă nu are loc autodistrugerea, aceasta duce la dezvoltarea unei boli autoimune? Conform conceptelor actuale, celulele T autoreactive nu pot fi îndepărtate din cauza faptului că controlul acestui proces este ineficient Mecanismul care programează autodistrugerea celulelor se numește apoptoză Este inițiată prin legarea la o moleculă de suprafață celulară numită Fas/APOl (CD ) Defectul de apoptoză mediată de Fas este un defect genetic în lupusul eritematos sistemic (la șoareci) Se presupune că apoptoza aberantă mediată de Fas poate fi, de asemenea, responsabilă pentru apariția lupusului eritematos sistemic la om Ce este anergia clonală? Se știe că selecția și antrenamentul celulelor T nu se limitează la timus Multe celule T potențial autoreactive sunt prezente în circulație și țesuturile limfoide secundare Anergia clonală este un proces care apare în glanda timus sau în țesuturile periferice, care constă în inactivarea funcțională, dar nu distrugerea, a celulelor T autoreactive Cu alte cuvinte, este procesul prin care celulele T autoreactive sunt inactivate sau "antrenate" să recunoască antigenele, dar să nu răspundă la introducerea lor SECȚIUNEA II BAZA ŞTIINŢIFICĂ PENTRU ÎNŢELEGEREA BOLILOR REUMATICE Cum apare anergia clonală? Nu se știe exact Cu toate acestea, semnalele repetitive stau la baza oricăror procese imunologice Majoritatea reacțiilor asociate cu activarea celulelor, în special cele specifice antigenului, necesită mai mult de un semnal Se presupune că procesele anergice includ interacțiunea complexului moleculă-peptidă MHC cu un receptor autoreactiv al celulei T, timp în care semnalele costimulatoare nu sunt furnizate celulelor T autoreactive Termenul "celule T supresoare" se referă la o anumită formă de toleranță la celulele T? Conceptul de celule T-supresoare este ambiguu Există o anumită îngrijorare cu privire la aceste celule, deoarece s-a observat că imunosupresia specifică antigenului se translocă în timpul trecerii pasive a celulelor T Poate că există un tip special de celule T care îndeplinesc doar funcții supresoare Fenomenul de suprimare specifică antigenului în răspunsurile imune este în contradicție cu definiția toleranței, deoarece necesită activarea specifică a răspunsului celulelor T pentru a produce supresia Toleranța imunologică este un defect în activarea celulară care există în ciuda prezenței recunoașterii specifice antigenului Efectele T-supresoare specifice antigenului, posibil prin eliberarea factorului de creștere tumorală-β, sunt capabile să modifice autoreactivitatea Este dificil de identificat acest efect ca o funcție a celulelor T specifice Există "toleranță la celulele B"? Da, există toleranță la celulele B În prezent, mecanismele sale sunt studiate activ Se presupune că celulele B imature, specifice pentru antigenele organismului, sunt mai des blocate în timpul dezvoltării decât distruse Dozele mari de polizaharide, spre deosebire de peptidele celulelor T, promovează toleranța celulelor B O întâlnire neașteptată cu un antigen în absența asistenței din partea celulelor T specializate, în special în perioada timpurie a dezvoltării celulelor B, este responsabilă pentru unele forme de toleranță a celulelor B Se presupune că pierderea toleranței celulelor B poate apărea fără asistența celulelor T În timp ce anergia celulelor T există de mult timp, menținerea anergiei celulelor B necesită o expunere mai frecventă la antigen Cum sunt implicați autoanticorpii în patogeneza bolilor? După cum sa menționat mai devreme, a fost stabilită prezența limfocitelor autoreactive, a celulelor B și T Același lucru este valabil și pentru producerea de autoanticorpi (factori reumatoizi și anticorpi antinucleari), al căror conținut crește temporar atunci când sistemul imunitar este activat Acest mecanism de reglare este considerat normal Odată cu creșterea în vârstă a unei persoane, crește producția de autoanticorpi, ceea ce, probabil, reflectă unele încălcări ale menținerii toleranței Această supraproducție apare în paralel cu creșterea numărului de boli autoimune odată cu îmbătrânirea, dar fără implicarea autoanticorpilor în patogeneza tuturor bolilor autoimune Numiți bolile în care autoanticorpii joacă rolul patogenetic principal • Autoanticorpii sunt principalul factor care dăunează celulelor în unele forme de anemie hemolitică și trombocitopenie autoimună CAPITOLUL TOLERANTA SI AUTOIMUNA • În diabetul zaharat rezistent la insulină, miastenia gravis, anemie pernicioasă, autoanticorpii acționează direct asupra receptorilor celulari, ceea ce determină un răspuns celular anormal • În sindromul Goodpasture și pemfigusul bulos, anticorpii afectează membrana bazală, care este principala componentă patologică în aceste boli • În lupusul eritematos sistemic și glomerulonefrita poststreptococică, complexele imune determină ca autoanticorpi să afecteze glomerulii • În alte boli, combinarea anumitor anticorpi cu boli sau manifestări parțiale ale acestor boli nu duce întotdeauna la patologie Literatură aleasă Abbas A K , Lichtman A N , Pober JS Immune-mediated injuri and disease În: Abbas A K, Lichtman AH, Pober JS (eds) Imunologie celulară și moleculară, ed a II-a Philadelphia, WB Saunders, , - Abbas AK, Lichtman AH, Pober JS Auto-toleranță și autoimunitate În: Abbas AK, Lichtman AH, Pober JS (eds) Imunologie celulară și moleculară, ed a II-a Philadelphia, WB Saunders, , - Fowlkes BJ, Ramsdell F toleranta celulelor T Curr Opinează Immunol , : - , Holman HR Prin bariere în înțelegerea bolilor reumatismale Arthritis Rheum , : - , Kotb M Infecție și autoimunitate: O poveste a gazdei, a agentului patogen și a copatogenului Clin Imunol Immunopathol , : - , Lasalle J M , Hafler DA anergia celulelor T FACEB J , : - , Mountz JD, WuJ , Cheng J , Zhou T Autoimmune disease: A problem of defective apoptosis Arthritis Rheum , : - , Nemazee JD Promovarea și prevenirea autoimunității de către lifocitele B Curr Opinează Immu-nol" : - , Ridgway WM, Weiner HL, Fathman CG Reglarea răspunsului autoimun Curr Opinează Immunol , : - , Schwartz BD Structura, funcția, genetica complexului HLA în bolile reumatice În: Mc-Carty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe: un manual de reumatologie, ed a -a Philadelphia, Lea & Febiger, , - Sercarz EE, Datta SK Mecanisme de autoimunizare: Perspectivă de la mijlocul anilor Curr Opinează Immunol , : - , Shur PH Artrita și autoimunitate Arthritis Rheum , : - , Steinberg AD Mecanisme de reglare imună dezordonată În: Stites DP, Terr A L, Parslow TG (eds) Imunologie de bază și clinică, ed a -a Norwalk, CT, Appleton & Lange, , - III Examinarea unui pacient cu manifestări clinice caracteristice bolilor reumatismale Specializarea este un rezultat firesc și inevitabil al cunoașterii adevărului, legat în mod inerent de dezvoltarea și perfecționarea instrumentelor de cunoaștere exactă Are defectele lui, absurditățile ei chiar În urmă cu câțiva ani, un proaspăt absolvent, fost intern în spital, m-a rugat cu vădită seriozitate să-i spun numele unui specialist în reumatologie Ne putem permite să râdem despre asta Frederick Shattock, , profesor de medicină la Harvard Medical School CAPITOLUL ISTORIE ŞI EXAMENUL OBIECTIV Danny C Williams, M D La ce plângeri și manifestări obiective trebuie acordată atenție atunci când se efectuează o anamneză la un pacient cu suspiciune de boală a țesutului conjunctiv? Febră Pierdere în greutate Oboseală Xeroftalmie Xerostomie Proces inflamator în membranele ochiului Deficiență de vedere Cefalee Alopecie Erupție cutanată Fotosensibilitate Noduli Sindrom Raynaud Mucozită Serozită Cardită Nefrită Colită Uretrita Artralgie (artrita) Mialgie (miozita) Tulburari de perceptie Convulsii Anemie Leucopenie Neuropatie Prezența anticorpilor autoimuni formarea de trombi Definiți fotosensibilitatea În reumatologie, fotosensibilitatea se referă la apariția unei erupții cutanate după expunerea la soare la pacienții ( - %) cu lupus eritematos cutanat sau sistemic Fotofobia înseamnă o sensibilitate crescută a organului vederii la lumină dec SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Pe baza ce date de anamneză și examen obiectiv se pune diagnosticul de sindrom Raynaud? Sindromul Raynaud este o tulburare vasculară caracterizată prin ischemie tranzitorie a degetelor, vârfului nasului și/sau urechilor cauzată de influențe externe (de exemplu, frig) Ca urmare a deficienței fluxului sanguin de natură vasospastică, se observă un răspuns în trei faze sub forma unei modificări secvențiale a culorii pielii: la început este albă (paloare ischemică), apoi devine albastră (cianoză congestivă) și, în sfârşit, roşu (hiperemia reactivă) Cea mai specifică pentru sindromul Raynaud este "paloarea moartă" inițială de origine ischemică Ce date de anamneză permit să se determine natura bolii reumatismale ca fiind inflamatorii sau mecanice (degenerative)? SEMNUL MECANIC INFLAMATORI Rigiditate matinală > h cm) în lungimea piciorului cu ajutorul unor tocuri simple de pantofi este terapeutică CAPITOLUL STUDII DE LABORATOR Literatură aleasă Doherty M , Doherty J Clinical Examination in Rheumatology Londra, Wolfe Publishing Ltd , Doherty M , Hazelman BL, Hutton CW și colab Examinare reumatologică și tehnici de injectare Londra, WB Saunders, Hoppenfeld S Examenul fizic al coloanei vertebrale și al extremităților Norwalk, CT, Appelton-Century-Crofts, Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Klippel JH, Dieppe PA (eds), Reumatologie Londra, Mosby, Polley HF, Hunder GG Interviul reumatologic și examenul fizic al articulațiilor, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, CAPITOLUL STUDII DE LABORATOR Woodruff Emlen, MD Ce analize de laborator se efectuează cel mai des în evaluarea clinică a procesului inflamator? Viteza de sedimentare a eritrocitelor (ESR) și/sau conținutul de proteină C reactivă Aceste studii nu sunt specifice, dar pot fi utilizate cu succes pentru a monitoriza activitatea bolii în artrita reumatoidă, arterita cu celule gigantice, polimialgia reumatică și alte vasculite Care este viteza de sedimentare a eritrocitelor? Ce îl afectează și cum se măsoară? VSH se măsoară prin înălțimea (în milimetri) a coloanei formate în timpul depunerii eritrocitelor într-un tub special (Westergren sau Wintrobe) timp de oră VSH este un indicator indirect al modificărilor conținutului de proteine de fază acută și al concentrația de imunoglobuline Proteinele de fază acută sunt un grup heterogen de proteine (fibrinogen, inhibitori de protează etc ) care sunt sintetizate în ficat ca răspuns la inflamație Citokina inflamatorie, interleukina- , este cel mai puternic mediator care stimulează producerea de proteine de fază acută în ficat Orice afecțiune însoțită de o creștere a concentrației proteinelor de fază acută sau hipergammaglobulinemie (poli- sau monoclonală) determină o creștere a VSH datorită creșterii constantei dielectrice plasmatice Ca urmare, are loc o scădere a forțelor de respingere intereritrocitare, ceea ce contribuie la agregarea eritrocitelor și accelerează sedimentarea acestora O creștere a VSH, care nu este asociată cu inflamația, poate fi observată la pacienții în vârstă, femei și în timpul sarcinii SECȚIUNEA III I EXAMINAREA PACIENTULUI Valori normale ale vitezei de sedimentare a eritrocitelor VARSTA Metoda Westergren (mm/h) Barbati - mm/h Care sunt motivele pentru o accelerare semnificativă și o încetinire bruscă a VSH VSH crescut semnificativ (> mm/h) Infecție bacteriană ( %) Boli ale țesutului conjunctiv: arterită cu celule gigantice, polimialgie reumatică, LES, alte vasculite ( %) Tumori: limfoame, mielom multiplu, altele ( %) Alte motive ( %) Cauza necunoscuta ( %) ESR semnificativ redus ( mm/h) Afibrinogenemie (disfibrinogenemie) Agamaglobulinemie Policitemie extremă (hematocrit > %) Vâscozitate plasmatică crescută Care este tactica pentru detectarea VSH crescută? Anamneză, examen fizic și teste de laborator standard de screening (hemoleucograma, test biochimic de sânge, enzime hepatice, analize clinice de urină) Dacă cauza rămâne neexplicată după efectuarea studiilor de Etapa , sunt disponibile următoarele opțiuni: • redeterminați VSH pentru a vă asigura că este încă ridicat și pentru a exclude erorile de laborator; • revizuirea fișei medicale pentru comparare cu VSH anterioară; • determinarea concentraţiei de fibrinogen, proteine serice şi CRP ca indicatori ai "fazei acute"; • efectuarea electroforezei proteinelor serice și determinarea concentrației de imunoglobuline pentru a exclude prezența mielomului multiplu și a gamapatiei policlonale Dacă încă nu s-a găsit o explicație, ar trebui să verificați VSH-ul după - luni Normalizarea indicatorului este observată în aproape % din cazuri Dacă VSH rămâne CAPITOLUL STUDII DE LABORATOR se continuă monitorizarea pacientului pentru manifestările clinice ale bolii Ce este proteina C reactivă? CRP este o proteină formată din cinci subunități identice, legate necovalent, dispuse în același plan conform principiului simetriei inelare Funcția sa este de a se lega de elementele peretelui celular, de a completa fracția Clq și de receptorii de pe neutrofile și monocite, ceea ce ajută la declanșarea și menținerea unui răspuns inflamator Sinteza CRP ca proteină de "fază acută" are loc în ficat sub influența interleukinei- și a altor citokine O crestere a concentratiei acestuia se observa in primele ore din momentul afectarii tesuturilor si atinge un maxim dupa - ore Concentratia CRP este determinata prin ELISA, radioimunodifuzie sau nefelometrie În mod normal, această cifră este de obicei - mg/dL sunt indicative de infecție bacteriană sau vasculită sistemică Când este necesar să se determine CRP în loc de VSH? Ambele teste servesc la determinarea concentrației componentelor "fazei acute" și permit o evaluare cantitativă a procesului inflamator generalizat Valoarea VSH depinde de mulți factori și, prin urmare, specificitatea sa este scăzută Cu toate acestea, determinarea VSH este o procedură ieftină și ușor de efectuat Concentrația de CRP reflectă conținutul unei anumite proteine de "fază acută", care este mai specifică Concentrația sa crește și scade mai repede (scade cu % în de ore) decât VSH, care se caracterizează prin rate ridicate de lungă durată (scade cu % în săptămână) după ce inflamația dispare Principalul dezavantaj al metodei de măsurare a CRP este costul ridicat în comparație cu cel pentru ESR Când este justificată testarea anticorpilor antinucleari? Testarea pentru ANA ar trebui efectuată atunci când un pacient este suspectat de a avea o boală autoimună Un test ANA nu este de obicei folosit ca test de screening și nu este inclus în complexul de studii în cazurile neclare din punct de vedere diagnostic Cum se efectuează un test de anticorpi antinucleari? Principala metodă utilizată în prezent este microscopia cu fluorescență Celulele care au devenit permeabile după un tratament adecvat sunt fixate pe o lamă de sticlă și incubate cu serul sanguin al pacientului, ceea ce permite ANA să se lege de nucleele celulare După spălare, se adaugă un al doilea anticorp capabil de fluorescență Se leagă de anticorpii pacientului (care, la rândul lor, se leagă de nuclee) Strălucirea nucleelor celulare este detectată folosind un microscop fluorescent Concentrația de ANA în serul sanguin al pacientului se determină prin diluarea acestuia din urmă înainte de adăugarea lui la celulele fixe - cu cât este mai mare gradul de diluție (titru), la care se observă în continuare strălucirea nucleelor, cu atât concentrația de ANA în serul pacientului Majoritatea laboratoarelor folosesc celule HEp- (o clonă de celule în proliferare derivate dintr-o linie de celule tumorale epiteliale umane) ca substrat pentru cercetarea ANA, în locul celulelor din secțiunile înghețate ale organelor interne de rozătoare (ficat sau rinichi de șoarece), deoarece cresc și se divid rapid Celulele HEp- - conțin un sortiment mai mare de antigeni nucleari (cum ar fi antigenele SS-A și centromerice) la o concentrație mai mare Ultimul SECȚIUNEA II EXAMINAREA PACIENTULUI timp, au fost dezvoltate teste imunosorbente legate de enzime (ELISA) pentru determinarea ANA Acestea variază în funcție de producător și uneori nu reușesc să detecteze unele dintre ANA detectate prin imunofluorescență Cu toate acestea, ușurința efectuării metodelor ELISA a condus la înlocuirea treptată a metodelor ANA fluorescente Ce sunt celulele LE? Testul pentru celule LE (celule lupus eritematos) a fost principala metodă de determinare a ANA în anii și Testul constă în incubarea nucleilor "gozi", fără citoplasmă cu serul sanguin al pacientului, ceea ce permite ANA să se lege de nucleul Se adaugă apoi leucocite polimorfonucleare care funcționează în mod normal Dacă s-au legat suficienți anticorpi de nucleu, nucleul suferă opsonizare și leucocitele polimorfonucleare captează material nuclear Leucocitele polimorfonucleare care conțin material nuclear fagocitat se numesc celule LE sensibilitatea de sensibilitate a ANA în raport cu ANA iar dificultatea de interpretare a rezultatelor) a făcut ca acesta să fie înlocuit cu metode de determinare a fluorescenței ANA Când este considerat pozitiv un test ANA? Pragul dincolo de care un test ANA devine pozitiv a fost stabilit în mod arbitrar ca un nivel de anticorpi antinucleari care îl depășește pe cel al % din populația sănătoasă Fiecare laborator își determină propriile rate de testare pozitive și pot varia foarte mult în valoare absolută În majoritatea instituțiilor, limita normei și patologiei corespunde unui titru de : - : În laboratoarele care utilizează celule HEp- ca substrat pentru detectarea ANA, titrul semnificativ clinic este de obicei > : Care este semnificația clinică a unui test ANA pozitiv? Depinde de situația clinică specifică Un test pozitiv pentru ANA nu este încă o bază suficientă pentru a face un diagnostic nosologic În același timp, un titru scăzut de ANA nu ne permite să excludem cu deplină certitudine o boală autoimună Testul ANA ar trebui utilizat în primul rând ca test pentru a valida suspiciunea unui medic de LES sau altă boală autoimună Rezultatul unui test ANA poate fi pozitiv la persoanele sănătoase? Da Un test pentru ANA este considerat pozitiv atunci când nivelul (titrul) de ANA îl depășește pe cel pentru % dintre indivizii sănătoși Astfel, până la % dintre oamenii sănătoși pot fi "ANA-pozitivi" Ele au de obicei un titru de ani) - Neoplasme - Titrul ANA este utilizat pentru a controla activitatea procesului la pacienții cu LES și alte boli autoimune? Nu, deoarece nu s-a dovedit că fluctuațiile titrului ANA din testele de screening sunt corelate cu activitatea bolii Despre ce mărturisește natura strălucirii ANA? Natura strălucirii ANA: A - marginea (periferică); B - omogen (difuz); C - pătat; D - nucleolar (Din: Clinical Slide Collection on the Rheumatic Diseases Atlanta, American Coilege of Rheumatology, ; cu permisiunea ) SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Vorbim despre natura strălucirii fluorescente a nucleelor observate la microscopie, s-au stabilit anumite relații, deși nespecifice, între natura strălucirii și o anumită boală Omogen (difuz): LES, lupus indus de medicamente, alte boli Regional (periferic): LES, hepatită cronică activă Pestriț: LES, boală mixtă a țesutului conjunctiv (MCTD), sindromul Sjögren, sclerodermia, alte boli Nucleolar (nuclear): sclerodermie Centromerică: sclerodermie limitată (sindrom CREST) Natura diferită a strălucirii este determinată de conținutul inegal de ANA din serul sanguin Studiul tipului de luminescență este acum înlocuit de izolarea anticorpilor antinucleari individuali prin tiparea ANA (întrebările și ) Este un test ANA un bun test de screening pentru LES? Nu Calculele matematice arată că dacă % din populația sănătoasă din SUA este "ANA pozitivă", atunci numărul persoanelor sănătoase cu un test pozitiv pentru ANA va fi de , milioane de oameni În schimb, chiar și cu LES % "ANA-pozitiv", numărul pacienților cu această boală care testează pozitiv pentru ANA va fi, ținând cont de prevalența LES (aproximativ : ), de doar de persoane Astfel, într-un studiu de screening în masă al populației pentru ANA, majoritatea pacienților cu un rezultat pozitiv ar fi oameni sănătoși, și nu pacienți cu LES Valoarea clinică a studiului pentru ANA crește semnificativ atunci când este efectuat în cazurile de probabilitate (cu suspiciune clinică) a unei boli autoimune fundamentate prin date pretest, Ce medicamente pot determina formarea ANA? Adesea Rareori Procainamidă Se crede că până la de medicamente diferite Preparatele cu hidralazină pot provoca în cazuri rare Aspectul fenotiazinelor de AHA Difenilhidantoină izoniazidă Chinidină Manifestările clinice ale sindromului asemănător lupus asociat medicamentelor sunt observate numai la un grup mic de pacienți cu ANA indusă de medicamente (Capitolul ) Un test ANA poate rămâne pozitiv luni sau chiar ani după oprirea medicamentului ANA sunt de obicei direcționate împotriva epitopului format de complexul (H A-H B)-ADN, deși hidralazina provoacă formarea de ANA direcționate în primul rând împotriva dimerului histonei H -H Ce se înțelege prin tastare AHA (profîle ANA)? Tiparea ANA include o serie de studii pentru a identifica ANA individuale îndreptate împotriva antigenelor nucleare specifice Setul standard include teste pentru anticorpi la ADN-ul dublu catenar, ribonucleoproteină, antigenul Smith (Sm), SS-A (Ro), SS-B (La) și centromer Separat, sunt în curs de desfășurare studii pentru a identifica alți anticorpi antinucleari specifici bolii (SCL- [topoizomeraza I], PM-SCL [PM- ], histonă) și anticorpi anticitoplasmatici (Jo- , P ribozomal, mitocondrial) CAPITOLUL STUDII DE LABORATOR În ce boli se găsesc anticorpi, a căror definiție se referă la tiparea ANA? CENTROMER DE RIBONUCLEOPROTEINĂ ADN DUBLĂ CATENARĂ SM SS-A SS-B LES % % % % % Rar Artrita reumatoidă - - - Rare Rare - Boală mixtă - > % - Rare Rare Rare țesut conjunctiv (titru mare) Sclerodermie sistemică - (titru scăzut) - Rare Rare - % Sclerodermie limitată - - - - - % (sindromul CREST) Sindromul Sjögren - Rar - % % - Semnul "-" înseamnă "absent" Tabelul arată numărul de pacienți cu această boală care au fost testați pozitiv pentru anticorpi În ce cazuri este indicată tastarea ANA? Tiparea ANA trebuie efectuată atunci când screening-ul pentru ANA este pozitiv și sunt necesare informații suplimentare pentru a clarifica diagnosticul unei boli autoimune Uneori, anticorpii împotriva SS-A sunt detectați prin tiparea ANA chiar și în cazurile de imunofluorescență ANA negativă Prin urmare, dacă un medic suspectează cu tărie prezența LES sau a unei alte boli însoțite de apariția anticorpilor SS-A, determinarea acestora ar trebui efectuată chiar și în ciuda rezultatelor negative ale studiului pentru ANA În ce sindroame se găsesc anticorpi împotriva SS-A? SLE Sindromul Sjögren primar Lupus cutanat subacut (o variantă de lupus caracterizată prin fotosensibilitate severă și erupție cutanată) Lupusul neonatal bloc cardiac congenital Sindromul Sjögren secundar (rar) În ce boli sunt anticorpii la antigenele citoplasmatice de valoare diagnostică mai mare decât anticorpii la antigenele nucleare? Boli autoimune însoțite de apariția anticorpilor anticitoplasmatici BOLI ANTIGENE CITOPLASMATICE FRECVENTA (%) ARNt polimiozita sintetază (anti-Jo-l, altele) - LES Proteina ribozomală - Granulomatoza Wegener Serin proteaza- (găsită numai în neutrofile) Poliarterita microscopică Mieloperoxidază și altele (întâlnesc- și alte vasculite găsite numai la neutrofile) Ciroza biliara primara Mitocondriile SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Pacienții cu polimiozită, granulomatoză Wegener, poliarterită microscopică și ciroză biliară primară a ficatului, care au anticorpi anticitoplasmatici, au adesea lipsă de anticorpi la antigenele nucleare, ceea ce se manifestă prin rezultate negative ale testelor pentru ANA Prin urmare, dacă se suspectează aceste boli, este necesar să se caute anumiți anticorpi anticitoplasmatici Ce ANA, determinate în timpul tastării, sunt folosite pentru a controla activitatea bolii? În LES, concentrația de anticorpi anti-ADN se modifică de obicei în paralel cu activitatea bolii Un titru ridicat de anticorpi la ADN este caracteristic nefritei lupice O creștere a nivelului de anticorpi ADN indică adesea o exacerbare iminentă a procesului lupus Alți anticorpi, a căror definiție este inclusă în tiparea ANA, servesc ca indicatori ai formei bolii, dar titrul lor nu depinde de activitatea procesului Ce anticorpi se folosesc în diagnosticul sclerodermiei sistemice (scleroza sistemică progresivă)? Anticorpii anticentromerici sunt detectați la - % dintre pacienții cu o formă limitată de sclerodermie (sindrom CREST), iar anticorpii la SCL- (topoizomeraza I) se găsesc la - % dintre pacienții cu o formă difuză de sclerodermie sistemică Care este semnificația anticorpilor la ribonucleoproteină (RNP)? Anticorpii la RNP, care au un model de luminescență pestrițat în studiile imunofluorescente pentru ANA, se găsesc în multe boli autoimune, cum ar fi LES, sclerodermia sistemică și CTD Un conținut extrem de ridicat de anticorpi împotriva RNP (conținutul normal este stabilit de fiecare laborator în mod independent) este foarte caracteristic CTD, un sindrom tranzitoriu cu manifestări clinice de sclerodermie sistemică, LES și polimiozită Ce este factorul reumatoid și cum se determină? Factorul reumatoid (RF) este un termen general pentru un autoanticorp la componentele antigenice ale fragmentului Fc (cristalizabil) al imunoglobulinei G RF poate aparține oricăruia dintre subtipurile de imunoglobuline: IgM, IgG, IgA sau IgE IgM RF este singura varietate detectată în mod obișnuit de laboratorul clinic Atunci când se utilizează tehnica de aglutinare cu latex, un titru > : este de obicei considerat semnificativ Recent, metodele de nefelometrie și ELISA au fost folosite în multe laboratoare pentru determinarea IgM RF Care este managementul unui rezultat pozitiv inexplicabil al testului ANA la un pacient cu artralgii nespecifice? • Anamneză și examen fizic: căutarea simptomelor bolii țesutului conjunctiv și în special a sindromului Sjögren latent • Efectuați tiparea ANA: un rezultat este de obicei considerat semnificativ atunci când un titru ANA este > : sau sunt detectați autoanticorpi specifici bolii • Efectuați studii suplimentare care vizează detectarea semnelor de activare excesivă a sistemului imunitar: - analiză clinică de sânge: depistarea anemiei de boală cronică, neutropenie și trombocitopenie; CAPITOLUL STUDII DE LABORATOR - enzime hepatice: cu o creștere este posibilă hepatita cronică activă; - C , C : depistarea hipocomplementemiei; - electroforeza proteinelor serice: detectarea gammapatiei policlonale; - RF, VSH, ribonucleoproteină: excluderea rezultatelor fals pozitive; - electroliti, creatinina, analize de urina pentru completa colectare Dacă oricare dintre studiile de mai sus dezvăluie o abatere de la normă, atunci prezența ANA poate indica o boală autoimună incipientă, care dictează necesitatea monitorizării atentă a pacientului Cum se utilizează diferențele în natura strălucirii și specificitatea antigenică a ANA pentru a diagnostica bolile țesutului conjunctiv? test ANA Pozitiv Natura strălucirii ANA Negativ Cercetare asupra Anti-SS-A AFLA SLE PAFLS Sindromul Shegren NCFT Anti-Jo- Omogen G Histonă anti-Anti-DNP (celule LE) LAN SCR SCR Centromerică CREST-sindrom PSB Polimiozită Pestriţ nucleolar marginal I Smooth I Rough II SSD Anti-PM-SCL Anti-Anti- (RM- ) I cVDNA laminină Tranzitorie I intre SJS si miozita Sindromul SLE CHAG Anti-SS-A I SLE sindromul Sjögren NCFT Anti-SS-B Anti-SM II sindromul LES Shegren Anti-RNP I SZST SLE sed Ahth-SCL- eu ssd Alți anticorpi necunoscuți sau indisponibili AFLA - anticorpi antifosfolipidici (anticoagulant lupus, anticorpi anticardiolipin); CAH - hepatită cronică activă; LAN, sindromul asemănător lupusului indus de medicamente; MCTD, boala mixtă a țesutului conjunctiv; PAFLS, sindromul antifosfolipidic primar; SJS - sclerodermie sistemică (scleroză sistemică progresivă); SCL- , topoizomeraza I; UCTD - boala nediferențiată a țesutului conjunctiv SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI De ce se determină factorul reumatoid la pacienții cu diagnostic clinic stabilit (pe baza anamnezei și a datelor de examinare obiectivă) de poliartrită reumatoidă? Subliniem că prezența RF nu este o bază suficientă pentru diagnosticarea poliartritei reumatoide Cu toate acestea, la pacienții cu un diagnostic stabilit de artrită reumatoidă, prezența RF indică adesea o formă severă a bolii Acești pacienți, în comparație cu pacienții fără RF, se caracterizează printr-un proces inflamator mai pronunțat la nivelul articulațiilor, adesea cu distrugerea lor Pacienții cu titruri mari de RF prezintă un risc crescut de manifestări extraarticulare ale poliartritei reumatoide, inclusiv noduli, leziuni pulmonare, ulcere cutanate, vasculită și sindrom Felty Fluctuațiile nivelului factorului reumatoid reflectă modificări ale activității bolii în artrita reumatoidă? Nu Activitatea bolii în artrita reumatoidă este cel mai bine determinată clinic Care sunt cauzele factorului reumatoid? Principala cauză a producerii RF este stimularea imună cronică Primele litere ale numelor bolilor asociate cel mai adesea cu produsele RF alcătuiesc abrevierea CRONIC: CH - Boli cronice, boli cronice, în special boli ale ficatului și plămânilor; R - Artrita reumatoida, poliartrita reumatoida ( - % dintre pacienti); O - Altele, alte boli reumatismale precum LES ( - %), sclerodermia ( - %), CTD ( - %), sindromul Sjögren ( - %), polimiozita ( - %), sarcoidoza ( %); N - Neoplasme, neoplasme, mai ales după radioterapie sau chimioterapie; I - Infecții, infecții, precum SIDA, mononucleoze, boli parazitare, infecții virale cronice, infecții bacteriene cronice (tuberculoză, endocardită bacteriană subacută etc ); C - Crioglobulinemie, crioglobulinemie ( - % dintre pacienți) Factorul reumatoid este depistat și la persoanele sănătoase, în special la vârstnici Care este rata fals pozitive? Printre persoanele sănătoase care au fost testate pozitiv pentru RF, bărbații și femeile sunt reprezentați în proporții egale Dintre aceștia, titrul factorului reumatoid > : se găsește doar în % Frecvența RF detectabilă la persoanele sănătoase de diferite vârste VÂRSTA (ANI) FRECVENȚA TESTULUI POZITIV PENTRU RF (%) - - - > - Ce sunt anticorpii citoplasmatici antineutrofili (ANCA)? Anticorpi direcționați împotriva antigenelor specifice prezenți în citoplasma neutrofilelor Există două tipuri de ANCA ANCA la mieloperoxidază (MPO), elastaza și lactoferină sunt caracterizate printr-un tip de luminescență perinucleară cu imunofluorescență fixă CAPITOLUL STUDII DE LABORATOR neutrofile și sunt denumiți ca perinucleare sau P-ANCA Anticorpii la serin proteinaza- dau o fluorescență citoplasmatică difuză la imunofluorescență și sunt denumiți ca citoplasmatică sau C-ANCA În ce boli sunt depistate ANCA? ANCA este cel mai frecvent în vasculita necrozantă C-ANCA și P-ANCA se găsesc în diferite boli C-ANCA P-ANCA Granulomatoza Wegener Poliarterita microscopică Poliarterita microscopică Glomerulonefrită cu depunere minimă Vasculita Churg-Strauss (rară) Vasculită complexă imună Vasculită Churg-Strauss (rar) Colită ulceroasă (MPO-negativă) Boală hepatică autoimună Infecție cu HIV Anumite alte infecții și neoplasme (rar) Titrul ANCA corespunde cu activitatea bolii? În granulomatoza Wegener, titrul C-ANCA se modifică în paralel cu activitatea bolii (în % din cazuri), care este folosită pentru a prezice exacerbările Cu toate acestea, nu este clar dacă măsurarea titrului de C-ANCA trebuie considerată o indicație separată pentru ajustarea terapiei Titrul P-ANCA este probabil independent de activitatea bolii Care sunt motivele scăderii concentrației componentelor complementului circulant? O scădere a conținutului de complement din serul sanguin poate fi rezultatul: Productie redusa in deficienta ereditara sau boala hepatica (fractiile de complement sunt sintetizate in ficat) Consum crescut (proteoliza) cu activarea complementului Principalul motiv pentru consumul de complement este creșterea nivelului complexelor imune circulante Ce afectiuni clinice apar in deficitul ereditar de complement? FRACȚII DE COMPLEMENT DE BOALA Inițial (C , C , C ) Intermediar (C , C ) Terminal (C -C ) Regulator (C INH) Sindrom asemănător LES Glomerulonefrită Infecții purulente recurente Sindrom asemănător LES Infecții recurente (în special gonococice sau meningococice) Angioedem sau dobândit (congenital) ) Exista un continut normal de complement la pacientii cu consumul crescut al acestuia de complexele imune circulante? Da Concentrația serică a fracțiilor de complement reflectă echilibrul dintre producția și consumul acestora Fracțiile de complement sunt proteine de fază acută SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI inflamația și, prin urmare, în procesele acute sunt sintetizate de ficat în cantități mari Prin urmare, în ciuda consumului crescut de fracții de complement, o creștere a producției acestora poate compensa cerințele crescute Din punct de vedere clinic, aceasta înseamnă că, în timp ce o concentrație scăzută a complementului este un semn de aport crescut, una normală nu exclude un consum crescut Numiți boli autoimune și dobândite însoțite de hipocomplementemie Boli reumatice SLE Vasculită sistemică (în special periarterita nodoasă, urticarie) Crioglobulinemie Artrita reumatoidă cu manifestări suplimentare boli infecțioase Endocardita bacteriană subacută Sepsis bacterian (pneumococic, gram-negativ) Viremii (în special hepatita B) Parazitemie Glomerulonefrita Membranoproliferativ poststreptococic De ce este necesar să se determine trei fracții complement (C , C și CH ), și nu una? Determinarea a trei fracții permite evaluarea stării atât a căilor clasice, cât și a celor alternative de activare a complementului și este, de asemenea, un test de screening pentru detectarea deficienței complementului Consumul de complement de-a lungul căii clasice (complexe imune) se caracterizează printr-o scădere a tuturor celor trei fracții Când complementul este activat printr-o cale alternativă (de exemplu, în glomerulonefrita cu factor nefritic C ), C și CH sunt reduse, iar C (o componentă a cascadei clasice) rămâne normală În cele din urmă, testul CH , care necesită prezența tuturor componentelor căii de activare a complementului, este un bun test de screening pentru deficiența complementului Un nivel CH de sau "nedetectabil" indică o deficiență ereditară a complementului Literatură aleasă Fernandez-Madrid F , Mattioli M Anticorpi antinucleari (ANA): Semnificație imunologică și clinică Semin Arthritis Rheum , : , Fritzler MJ Anticorpi antinucleari în investigarea bolilor reumatice Taur Rheum Dis : - , Fritzler MJ, Rubin RL Lupus indus de medicamente În: Wallace DJ, Hahn B H (cd-uri) Lupusul eritematos al lui Dubois Philadelphia, Lea & Febiger, , - Goeken JA Anticorp citoplasmatic antineutrofil - Un marker serologic util pentru vasculită J Clin Immunol , : - , Testarea Homburger HA în cascadă pentru autoanticorpi în bolile țesutului conjunctiv Clinica Mayo Proc : - , CAPITOLUL ARTROCENTEZA ȘI EXAMENUL LICHIDULUI SINOVIAL Molden D P , Nakamuras R M , Tan E M Standardizarea testului de imunofluorescență pentru autoanticorp la antigenele nucleare (ANA): Utilizarea serurilor de referință cu specificitate definită de anticorp A m J Clin Pathol : - , Reichlin M , Harley J Anticorpi antinucleari: o privire de ansamblu În: Wallace DJ, Hahn B H (eds) Lupusul eritematos al lui Dubois Philadelphia, Lea & Febiger, , - Roberts DE Autoanticorpi citopiasmici antineutrofili laborator Immunol , : - , Complementul Schur PH și lupusul eritematos sistemic În: Wallace DJ, Hahn B H (eds) Lupusul eritematos al lui Dubois Philadelphia, Lea & Febiger, , - Schmerling RH, Delbanco TL Factorul rematoid: o analiză a utilității clinice A m J Med , : - , Sox HC, Liang MH Rata de sedimentare a eritrocitelor: Ghid pentru utilizare rațională Ann Intern Med , : - , Anticorpi antinucleari Tan EM: markeri de diagnostic pentru bolile autoimune și sonde pentru biologia celulară Adv Immunol , : , CAPITOLUL Robert T Spencer, MD Când trebuie efectuată artrocenteza? Cel mai important motiv pentru efectuarea artrocentezei este necesitatea de a exclude procesul infecțios din articulație Diagnosticul și tratamentul în timp util al artritei infecțioase determină rezultatul bolii În plus, artrocenteza este de obicei indicată la pacienții cu implicarea inexplicabilă a uneia sau mai multor articulații care prezintă dureri și umflături articulare, când examinarea lichidului sinovial (SF) poate oferi informații diagnostice Când este contraindicată artrocenteza? Dacă dovezile clinice sugerează necesitatea analizei SF, ca în cazul suspectării de artrită infecțioasă, nu există o contraindicație absolută pentru aspirația articulară Contraindicațiile relative includ diateza hemoragică asociată cu hemofilie, medicamente anticoagulante și trombocitopenie Cu toate acestea, aceste condiții pot fi adesea compensate sau eliminate înainte de efectuarea artrocentezei Celulita din zona de deasupra articulației edematoase îngreunează accesul la cavitatea articulară, dar rareori face imposibilă procedura Apariția reacțiilor alergice la lidocaină sau la antiseptice topice este ușor evitată prin utilizarea medicamentelor alternative Care este tehnica artrocentezei? Procedura trebuie efectuată cu respectarea regulilor de asepsie Pielea este tratată cu un antiseptic topic, cum ar fi o soluție de povidonă-iodură De obicei, medicul folosește mănuși nesterile Se poartă mănuși sterile când SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI se preconizează palparea locului puncției propuse până la introducerea aculului Se folosește un ac de calibrul pentru a injecta un anestezic local (de exemplu, soluție de novocaină %) Pentru aspirația propriu-zisă, se folosesc ori de câte ori este posibil un ac de calibrul de , inci și o seringă de - ml Tehnica aspirației din diferite articulații este descrisă în manualele relevante Care sunt potențialele complicații ale artrocentezei? • Infecție (risc > Numiți cauzele posibile ale efuziunii neinflamatorii (grupa ) în articulație Osteoartrita, traumatisme articulare, tulburari mecanice, sinovita vilonodular pigmentata si necroza aseptica Ce boli reumatice se caracterizează prin lichid sinovial al -lea grup (inflamator)? Artrita reumatoida Gută pseudoguta Artrita psoriazica Spondilita anchilozanta Sindromul Reiter Artrita reumatoidă juvenilă Reumatism Lupus eritematos sistemic Polimialgie reumatică Arterita cu celule gigantice Granulomatoza Wegener vasculită de hipersensibilitate Periarterita nodulară Febra mediteraneană familială Sarcoidoza artrita infectioasa Virale (hepatita B, rubeola, HIV, parvovirus etc ) Bacterian (gonococic) ciuperca Micobacterian Spirochetoza (boala Lyme, sifilis) Endocardita bacteriană subacută Reumatism palindromic Enumerați afecțiunile, cu excepția artritei infecțioase, în care apare lichidul sinovial din grupa a -a (purulentă) Dacă se găsește un lichid în concordanță cu grupul , ar trebui presupusă prezența artritei infecțioase până când se dovedește contrariul prin rezultatele culturii SF În unele boli, este posibil un proces purulent neinfecțios în articulații, uneori numit artrită pseudo-infecțioasă • Guta • Sindromul Reiter • Artrita reumatoida Enumerați câteva dintre cauzele hemartrozei • Trauma • Diateza hemoragică • Tumori SECȚIUNEA I EXAMINAREA PACIENTULUI • Sinovita villezonodular pigmentată • Hemangioame • Scorbut • Iatrogen (după proceduri) • Fistulă arteriovenoasă • Proces inflamator pronunțat • Articulația lui Charcot Comparați rezultatele microscopiei de polarizare a lichidului sinovial în gută și pseudogută GUTĂ PSEUDO GUTĂ Cristale Forma Birefringență Culoarea cristalelor paralele cu axa compensatorului roșu Urat Acicular Negativ Galben Pirofosfat de calciu dihidrat Romboid sau dreptunghiular Pozitiv Albastru Pentru un anumit tip de cristal, prin culoarea lui, puteți folosi abrevierea ABC (Alignment; Blue; Calcium - locație; albastru; calciu) Dacă cristalul situat de-a lungul axei compensatorului roșu este albastru, este pirofosfat de calciu dihidrat Urații sunt galbeni dacă sunt paraleli cu compensatorul În stânga este un cristal de urat în formă de ac, caracteristic gutei În dreapta este un cristal în formă de diamant de pirofosfat de calciu dihidrat, caracteristic pseudogutei Cum poate fi determinat conținutul de leucocite din el prin microscopia unei picături de lichid sinovial? Cu microscopia polarizante, conținutul aproximativ de leucocite din lichidul sinovial poate fi determinat cu ușurință Atunci când în câmpul vizual sunt detectate două sau mai puține leucocite (la rezoluție mare - x și folosind o lentilă uscată), se poate vorbi cu încredere de natura neinflamatoare a lichidului ( de ani DPS sapă Depunerea de cristale de pirofosfat de calciu Vârsta - săptămâni) netraumatic (număr de leucocite în lichidul sinovial> /mm ) în una sau două articulații, dacă diagnosticul nu poate fi pus pe baza anamnezei, fizice examinare, date de laborator și studii ale lichidului sinovial cu cultură (inclusiv ciuperci și micobacterii) Ce boli pot fi diagnosticate pe baza rezultatelor unei biopsii a membranei sinoviale? • Infecții cronice: - artrita fungică; - artrita micobacteriană; - artrita spirochetala (boala Lyme, sifilis); - Boala lui Whipple • Sarcoidoza cronica • Boli de acumulare (depozite)": - amiloidoza; - ocronoza; - hemocromatoza; - artrita microcristalina • Tumori: - sinovita vilesonodulară pigmentată; - osteocondromatoza sinoviala; - sarcom cu celule sinoviale; - leucemie (limfom); - leziune metastatică a articulațiilor • Alții: - reticulohistiocitoza multicentrica; - sinovita asociată cu pătrunderea spinilor plantelor și a altor corpuri străine Biopsia sinovială nu se efectuează de obicei în aceste condiții CAPITOLUL BIOPSIA SINOVIEI Biopsia sinovială ajută la diagnosticarea bolilor difuze ale țesutului conjunctiv, cum ar fi artrita reumatoidă? Nu Deși rezultatele biopsiei în artrita reumatoidă pot confirma diagnosticul, acestea nu sunt patognomonice Se știe că rezultatele unei biopsii a membranei sinoviale în spondiloartropatii seamănă adesea cu cele din artrita reumatoidă Care sunt metodele de obținere a țesutului sinovial? METODA DIMENSIUNEA GAURILOR Biopsie cu ac închis (ac Parker-Pearson sau altul) Artroscopie cu ac Artroscopia Biopsie chirurgicală deschisă Ac de calibre ( , mm) , mm - mm Câțiva inci Enumerați avantajele și dezavantajele diferitelor metode de biopsie sinovială Comparația metodelor de biopsie sinovială Biopsie cu ac AVANTAJE DEZAVANTAJE Cel mai ieftin Cantitate mică de material de biopsie Cel mai puțin traumatizant Biopsie artroscopică cu ac Biopsie artroscopică O singură incizie pe piele Invazivitate minimă Două incizii cutanate Imagistica directă Relativ costisitoare Imagistica directă scumpă Cantitate mare de biopsii invazivă Biopsie chirurgicală deschisă Imagistica directă Costos Cantitate mare de material de biopsie Cel mai invaziv material Cel mai lung Optimal dacă se suspectează perioada postoperatorie pentru o tumoare sau un corp străin Poate fi efectuat pe orice articulație În ce articulații se poate face o biopsie cu ac închis? De obicei, în articulațiile mari, în principal la genunchi Câte fragmente ale membranei sinoviale ar trebui obținute dintr-o biopsie închisă cu un ac pentru a minimiza eroarea asociată cu colectarea materialului? Se biopsiază cinci până la opt fragmente ale membranei sinoviale a articulației Cine a inventat artroscopia? Medicul japonez Takagi a efectuat prima artroscopie a genunchiului folosind un cistoscop anii - Reumatologul german Vaupel a propus utilizarea artroscopiei pentru monitorizarea evoluției artritei SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Dr Watanabe a efectuat prima meniscectomie parțială printr-un artroscop Dr Matsui a efectuat prima sinovectomie artroscopică Literatură aleasă Arnold W Artroscopia în diagnosticul și terapia artritei hosp Pract , : - , Gibson T , Fagg N "Highton J et al Valoarea diagnostică a biopsiei sinoviale la pacienții cu artrită de cauză necunoscută Br J RhumatoL, : - , Schumacher HR Biopsie cu ac a membranei sinoviale: experiență cu tehnica Parker-Pearson N Engl J Med , : - , Schumacher HR Analiza lichidului sinovial și biopsie sinovială În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B, Saunders Co , , - CAPITOLUL Douglas E Hemler, MD Ce este EMG? EMG, sau electromiografia, este un tip special de studiu al mecanismelor neurogenice care controlează funcționarea unui mușchi (unitate motorie); acest studiu înregistrează activitatea musculară electrică în repaus și în timpul contracției În plus, este un termen general care acoperă o întreagă gamă de studii utilizate în domeniul medicinei numite electrodiagnostic Ce este o unitate motorie? Este o unitate anatomică de funcție pentru partea motrică a sistemului nervos periferic Include un neuron motor al cărui corp este situat în coarnele anterioare ale măduvei spinării, axonul său, joncțiunea neuromusculară și fibre musculare inervate de un nerv periferic Specialistul în electrodiagnostic folosește EMG, vitezele de conducere nervoasă (NER), stimularea repetitivă și alte teste electrofiziologice pentru a evalua starea componentelor individuale ale unității motorii Care este raportul de inervație? Axonul fiecărui neuron motor corespunde unui număr diferit de terminații nervoase și fibre musculare În funcție de cerințele specifice pentru controlul activității musculare, acest raport poate fi destul de scăzut sau extrem de mare Raportul de inervație pentru mușchii globului ocular este de obicei de : , ceea ce se explică prin necesitatea unui control precis al mișcărilor care asigură viziunea binoculară În contrast cu aceasta, CAPITOLUL raportul nervos al mușchiului gastrocnemian poate fi de până la : , deoarece majoritatea mișcărilor de flexie plantară sunt relativ grosiere și necesită mai multă forță decât precizie Numiți alte metode de electrodiagnostic • Testarea vitezei de conducere nervoasă, sau testarea conducerii nervoase, determină amplitudinea și viteza de propagare a semnalului de-a lungul nervilor periferici • Un studiu de restimulare este utilizat pentru a evalua starea joncțiunii neuromusculare (de exemplu, în miastenia gravis) • Metoda potențialelor somatosenzoriale, evocate, determină siguranța conducerii de-a lungul fibrelor măduvei spinării și creierului • Alte studii, mai puțin frecvent utilizate includ EMG-ul unei singure fibre nervoase, metoda potențialelor evocate motorii și metoda de stimulare a rădăcinilor măduvei spinării Care sunt indicațiile clinice pentru examenul EMG, SPNI? EMG este utilizat în cazurile în care este necesar să se determine localizarea și severitatea bolilor neurologice și/sau să se confirme prezența tulburărilor miopatice SPNI permite clarificarea localizării anatomice a procesului patologic în părțile motorii sau senzoriale ale sistemului nervos periferic, precum și evaluarea severității patologiei axonale și a severității demielinizării Ce indicatori sunt înregistrați în timpul EMG convențional? Mușchiul se află într-o stare de relaxare: în mod normal, activitatea electrică a injecției constă într-o descărcare de scurtă durată a fibrelor musculare individuale ca răspuns la inserarea unui ac EMG Dacă severitatea acestui fenomen nu este excesivă, nu indică prezența patologiei Activitatea spontană din cauza descărcării involuntare a neuronilor motori individuali (fibrilație, dinți ascuțiți pozitivi) într-un mușchi într-o stare de relaxare nu ar trebui să fie Mușchi în stare de contracție slabă: subiectul încordează ușor mușchiul, ceea ce determină apariția potențialelor de acțiune unice motorii (PDME) În mod normal, undele PDME au o durată de - ms, - faze (de obicei ) și o amplitudine de , - mV (în funcție de mușchiul specific) Muschiul este intr-o stare de contractie maxima: subiectul incordeaza muschiul cat mai mult posibil În mod normal, un număr semnificativ de unități motorii sunt implicate în procesul de activare, ceea ce duce la suprapunerea PDME una peste alta și la dispariția izolinei originale Acest fenomen se numește interferență normală sau "totală" Ce este un răspuns incremental? Atât componentele senzoriale, cât și cele motorii ale sistemului nervos funcționează pe baza totul sau nimic De exemplu, atunci când un corp neuronal situat în coarnele anterioare ale măduvei spinării și care face parte dintr-o unitate motorie este activat, întregul motor Unitatea este depolarizată Gradienții sau valorile, răspunsurile senzoriale și motorii sunt evaluate și controlate de SNC prin adăugarea progresivă a răspunsurilor incrementale În special, atunci când o unitate motorie este activată, modificarea tonusului muscular poate fi minimă Dacă alte unități motorii sunt implicate în proces, tonusul muscular crește până la SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI contracție vizibilă cu creștere progresivă a forței Evaluarea numărului de unități motorii implicate este un element important al examinării, care necesită atât abilități vizuale, cât și auditive și pregătire din partea electromiografului Cum se pot distinge pe o electromiogramă fasciculația, fibrilația și dinții ascuțiți pozitivi? Fascicularea este declanșarea involuntară a unui singur neuron motor și activarea tuturor fibrelor musculare inervate de acesta Se manifestă prin activitatea electrică spontană a unui mușchi relaxat pe o electromiogramă și clinic - sub formă de convulsii musculare neritmice pe termen scurt Acest simptom este caracteristic sclerozei laterale amiotrofice Fibrilația este o contracție involuntară a unităților motorii individuale Contracția întregului mușchi și, în consecință, mișcarea nu are loc Din punct de vedere clinic, fibrilația poate fi observată sub piele și seamănă cu fasciculațiile Prezența fibrilației indică denervare Se bazează pe activarea spontană a fibrelor musculare, pe suprafața cărora există un număr crescut de receptori de acetilcolină ca urmare a denervației (legea lui Cannon [Cappop]) La orice aport de acetilcolină din exterior, are loc contracția fibrelor musculare, manifestată prin activitate electrică sub formă de fibrilație spontană pe electromiograma unui mușchi relaxat Picurile pozitive sunt, de asemenea, văzute în timpul denervației ca vârfuri în jos pe o electromiogramă musculară relaxată, spre deosebire de vârfurile ascendente caracteristice fibrilației Cum diferă o electromiogramă normală de cea a unui mușchi denervat? eg NORMĂ DERVATAT MUŞCHI REINNERVAT MUŞCHI Relaxare Normal electric activitate indusă Activitate spontană Niciuna Contracție slabă Potenţial de acţiune Unitate motorie normală Reducere maxima Personaj complet interferență A crescut Fibrilații, dinți ascuțiți pozitivi Număr normal, limitat de unități motorii (UM) implicate redus Normal spre crescut Niciunul Număr mare, polifazic, limitat de UM implicate redus Trebuie amintit că fibrilația și dinții ascuțiți pozitivi pe electromiograma unui mușchi relaxat apar abia în ziua - din momentul degenerării axonilor Procesul de reinervare completă a unui mușchi denervat, caracterizat prin potențiale de acțiune a unității motorii mari, polifazice, poate dura - luni Cum diferă o electromiogramă normală de cea din patologia musculară? EMG poate fi normal la până la % dintre pacienții cu miopatie neinflamatoare Miozita (de exemplu, polimiozita) cauzează atât neuropatice, cât și CAPITOLUL modificări miopatice la EMG Apariția fibrilațiilor și a dinților ascuțiți pozitivi caracteristici denervației pe EMG se datorează implicării terminațiilor nervoase din mușchi în procesul inflamator Fibrele musculare sunt, de asemenea, afectate în timpul inflamației, ceea ce duce la apariția PDME de amplitudine mică tipică procesului miopatic EMG NORMĂ MIOPATIE MIOZITA Relaxare Activitate electrică de injecție Activitate spontană Normal Normal Nu este disponibil Nu este disponibil Contracție slabă PDME Unități normale cu motoare mici, A crescut Fibrilații, dinți ascuțiți pozitivi unități motrice mici, Reducere maxima Personaj complet interferență activare precoce Complet, amplitudine redusă activare precoce Complet, amplitudine redusă Este amplitudinea potențialului de acțiune nervos senzorial (SAP) mai mare sau mai mică decât amplitudinea PDME normală? Mărimea PDSN depinde de mărimea și accesibilitatea nervilor distali Acesta variază de la la µV, ceea ce reprezintă aproximativ / din amplitudinea normală a PDME Viteza normală de conducere a impulsului nervos (SPNI) este aceeași în diferite părți ale nervului? SPNI diferă în funcție de nervul și zona nervului În mod normal, conducerea de-a lungul părților proximale ale nervului este mai rapidă decât de-a lungul părților distale Acest efect se datorează unei temperaturi mai ridicate în organism, apropiindu-se de temperatura organelor interne În plus, fibrele nervoase se extind în partea proximală a nervului Diferențele în SPNI sunt cele mai vizibile în exemplul valorilor normale ale SPNI pentru extremitățile superioare și inferioare, respectiv - m/s și - m/s De ce se înregistrează temperatura în timpul unui studiu de electrodiagnostic? SPNI pentru nervii senzitivi și motorii se modifică cu , - , m/s cu o scădere a temperaturii cu °C Aceste modificări pot fi semnificative, mai ales în condiții de frig Cu rezultatele limită ale studiului, următoarea întrebare a medicului curant ar putea fi adecvată: "Care a fost temperatura pacientului în timpul studiului și membrul era cald înainte de măsurarea CSIS?" Subestimarea acestei din urmă poziții poate duce la rezultate fals pozitive și la diagnosticarea greșită a sindromului de tunel carpian sau a neuropatiei senzitivo-motorie generalizate Ce este reflexul H și unda F? Care este semnificația lor clinică? Reflexul H este baza electrică a reflexului lui Ahile și reflectă integritatea arcului aferent-eferent al segmentului S Încălcări ale reflexului H sunt posibile cu neuropatii, radiculopatii S și mononevrita nervului sciatic Unda F este un potențial motor întârziat după PDME normal, care este un răspuns antidromic la stimulul în exces SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI mișcarea nervului motor Unda F este înregistrată pe orice nerv motor periferic și oferă cercetătorului informații despre starea părților proximale ale nervului, deoarece excitația se extinde mai întâi proximal, apoi revine în jos pe nerv și provoacă contracția musculară Cum sunt studiate componentele senzoriale și motorii ale sistemului nervos periferic? Determinarea vitezei de conducere de-a lungul nervilor senzitivi și motori este baza pentru evaluarea stării nervilor periferici Amplitudinea dinților, momentul apariției lor și atingerea vârfului sunt comparate cu valorile normale standardizate și cu valorile obținute pe membrul opus Dinții se formează ca urmare a însumării depolarizării incrementale a axonilor individuali Fenomenele tardive (undele F și H-reflex) fac posibilă evaluarea stării părților proximale, anatomic dificil de atins, ale sistemului nervos periferic Aceste studii sunt, de asemenea, efectuate pentru a determina viteza impulsurilor de-a lungul secțiunilor lungi ale fibrei nervoase În special, detectarea undelor F servește ca un test de screening important în diagnosticul sindromului Guillain-Barré Tehnicile de evaluare a nervilor periferici mai puțin frecvent utilizate includ potențialele evocate somatosenzoriale, potențialele evocate somatosenzoriale dermatosenzoriale și stimularea selectivă a rădăcinii nervoase Ce boli afectează nervii periferici? În termeni funcționali, nervii periferici își au originea în apropierea orificiilor intervertebrale, unde se conectează fibrele senzoriale și motorii Afectarea nervilor periferici la nivelul cel mai proximal are forma de radiculopatie (radiculita) si este cauzata de compresia radacinilor nervoase printr-o proeminenta hernie a discului intervertebral sau cresteri osoase Afectarea plexurilor ca urmare a bolii sau a leziunilor apare la nivelul membrelor superioare (plexul brahial) sau inferioare (plexopatia lombara sau lombosacrala) Bolile nervilor periferici pot fi congenitale sau dobândite Tulburările congenitale includ neuropatiile senzoriale și motorii ereditare (de exemplu, boala Charcot-Marie-Tooth de tip I și II) Condițiile dobândite includ tulburări neuropatice, cum ar fi diabetul, precum și din cauza intoxicației și a tulburărilor metabolice Captarea locală a nervilor apare în special în sindromul de tunel carpian, neuropatia nervului ulnar și sindromul de tunel tarsal Pentru un specialist în electrodiagnostic, este important să facă un istoric bun înainte de studiu Care sunt cele trei tipuri principale de leziuni nervoase traumatice? Există trei grade de afectare a nervilor, descrise inițial de Seddon: Neuropraxia este o pierdere funcțională a conducerii fără modificări anatomice ale axonului Demielinizarea este posibilă, dar pe măsură ce remielinizarea progresează, SPNI revine la valoarea inițială Axonotmeza este o încălcare a integrității axonului În acest caz, degenerarea valleriană apare în regiunea distală Restaurarea integrității, adesea incompletă, este asigurată de creșterea axonilor în interiorul unei viteze de - mm/zi CAPITOLUL Neurotmeza este o ruptură anatomică completă a nervului și a membranelor de țesut conjunctiv din jur Regenerarea adesea nu are loc Recuperarea cu acest grad de deteriorare este posibilă numai prin metode chirurgicale Este posibil să combinați trei tipuri de leziuni nervoase traumatice? Neuropraxia și axonotmeza se dezvoltă adesea ca urmare a aceleiași leziuni Dacă compresia zonei afectate a nervului este îndepărtată, recuperarea are loc de obicei în două etape În timpul primei faze, relativ scurte, neuropraxia se rezolvă A doua etapă de recuperare, care durează săptămâni sau luni, este creșterea în interior a axonului Cum se poate distinge neuropatia periferică demielinizantă de neuropatia periferică axonală prin EMG și SPNI? Neuropatia demielinizantă se caracterizează prin încetinirea moderată până la severă a conducerii motorii cu dispersie temporală a PDME, amplitudini distale normale, amplitudini proximale reduse și latență distală prelungită Neuropatiile axonale se manifestă printr-o uşoară încetinire a SPNI cu amplitudini generale scăzute ale PDME în timpul stimulării în toate punctele Semnele de denervare pe EMG sunt vizibile în stadiile incipiente ale neuropatiilor axonale și numai în etapele ulterioare ale neuropatiilor demielinizante, când începe degenerarea axonală Ce boli sistemice cauzează neuropatie periferică predominant demielinizantă? Ce sunt neuropatia axonală periferică? Polineuropatia periferică în boala sistemică poate fi clasificată ca: ( ) acută, subacută sau cronică la debut; ( ) care afectează predominant nervii senzitivi sau motorii; și ( ) provocând modificări axonale sau demielinizante De remarcat că în majoritatea neuropatiilor axonale, degenerarea mielinei apare în timp Polineuropatii caracteristice în bolile sistemice BOALA DEMIELINIZANTA AXONALA ACUTA SUBACCUTA SI CRONICA ACUTA SUBACUTA SI CRONICA Diabet zaharat - C, SM C, SM Uremia - SM - - Porfiria m - - - Deficit de vitamine - CM C (deficit de Bi ) - - Amiloidoza - SM - - Carcinom - C (sân), CM (plămân) - - Limfom - CM - CM Mielom - CM - CM Crioglobulinemie și vasculită vezi SM - - Toxina difterice - - vezi - C - senzorial; SM - senzorio-motor; M - motor Pe lângă aceste boli, unele medicamente și toxine pot provoca polineuropatie SECȚIUNEA HI EXAMINAREA PACIENTULUI Cum sunt utilizate examinările EMG și CSIS pentru a diagnostica sindromul de tunel carpian și compresia nervului ulnar la nivelul cotului? Sindromul de tunel carpian (CTS) este cel mai frecvent sindrom de tunel carpian, afectând % din populația generală SPNI este redus la - % dintre pacienți Latența potențialului de acțiune al componentei senzoriale a nervului median ("întârzierea palmară") crește de două ori mai des decât cea a componentei motorii, deși pe măsură ce boala progresează, se modifică și latența motorie Utilizarea EMG cu ac are o rol limitat, dar poate dezvălui semne de denervare a mușchilor degetului mare de eminență, ceea ce indică stadiul târziu al CTS Odată cu compresia nervului ulnar în zona articulației cotului, SPNI de-a lungul nervilor motori și senzoriali este redus în - % din cazuri EMG ajută la determinarea gradului de denervare a mușchilor mâinii și antebrațului, inervați de nervul ulnar Ce este sindromul "presiunii duble"? Sindromul de "compresie dublă" se spune atunci când sindromul de tunel carpian este combinat cu o leziune degenerativă a coloanei cervicale Prima compresie a nervului are loc la nivelul rădăcinilor regiunii cervicale, provocând o încălcare a curentului axoplasmatic în atat directia aferenta cat si cea eferenta Locul celei de-a doua compresii, determina o alta obstructie fiziologica de-a lungul axonului, situata mai distal, de obicei in zona tunelului carpian Acest sindrom, desi apare in concluziile electromiografiei, este dificil de cuantificat și diagnosticat într-un cadru clinic Ce alte boli pot fi diferențiate de neuropatiile periferice comune folosind EMG și CSIS? DIAGNOSTIC DIFERENȚIAL NEUROPATIE PERIFERICĂ CZK Compresia nervului ulnar la articulația cotului Paralizia nervului radial Leziunea nervului suprascapular Paralizia nervului peroneal Leziunea nervului femural Sindromul pronator teres Alte zone de compresie a nervului median Radiculopatia C Leziunea plexului brahial Radiculopatia C Radiculopatia C -C Radiculopatia C- C Radiculopatia C- Ce oferă EMG pentru diagnosticarea și prezicerea cursului miasteniei gravis, distrofiei miotonice și paraliziei Bell? miastenia Restimularea lentă a nervilor motori la o frecvență de - Hz relevă o scădere a răspunsului motor cu % la - % dintre pacienți EMG-ul unei singure fibre, care măsoară întârzierea transmiterii impulsurilor între terminațiile nervoase și fibrele musculare corespunzătoare acestora, detectează o abatere de la normă la - % dintre pacienți Distrofia miotonică PDME pe EMG fluctuează în amplitudine și frecvență și seamănă acustic cu sunetul unei "explozii subacvatice" Paralizia lui Bell SPNI pe nervul facial, efectuat la zile de la debutul bolii, oferă informații de prognostic despre probabilitatea de recuperare Dacă până în acest moment amplitudinile și latențele sunt normale, prognosticul pentru recuperare este excelent CAPITOLUL Literatură aleasă BaII RD Evaluarea electrodiagnostic a sistemului nervos periferic În: DeLisa JA (ed ) Medicina de reabilitare: principii și practică, ed a -a Philadelphia, JB Lippincott, , - MacCaen IC (ed ) Electromiografia: un ghid pentru medicul de trimitere Fiz Med Reabilitare Clin North Am , : - , Dumitru D Medicină Electrodiagnostic Philadelphia, Hanley & Belfus, Goodgold J , Eberstein A (eds) Electrodiagnostic of Neuromuscular Diseases, ed a III-a Baltimore, Williams & Wilkins, Johnson EW (ed ) Practica Electromiografie Baltimore, Williams & Wilkins, Kimura J (ed ) Electrodiagnostic in Diseases of Nerve and Muscle: Principles and Practice, Ed a II-a Philadelphia, F A Davis, Robinson L R (ed ) Noi evoluții în medicina electrodiagnostică Fiz Med Reabilitare Clin North Am , ( ): Weichers DO, Johnson EW Electrodiagnosis În: Kottke FJ, Lehmann JF (eds) Manualul lui Krusen de medicină fizică și reabilitare, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, - CAPITOLUL Robert A Hawkins, MD Ce condiții pot fi luate ca proces monoarticular? Mai multe boli inflamatorii comune afectează țesuturile moi din jurul articulației, mai degrabă decât în articulația în sine Aceste afecțiuni sunt însoțite de dureri severe și seamănă cu artrita De exemplu, să numim tendovaginită a mușchilor rotatorilor umărului, bursită a bursei ulnare și bursită prepatelară în articulația genunchiului Este important să putem distinge aceste boli de adevărata patologie a articulațiilor, deoarece tratamentul lor se bazează pe principii diferite decât în artrita monoarticulară Anamneza atentă și examinarea fizică atentă vor indica, de obicei, zona leziunii (Capitolul ) În ce boli poliarticulare se observă uneori o leziune a unei articulații? Artrita reumatoida Sindromul Reiter Artrita reumatoida juvenila Artrita psoriazica Artrita virală Artrita în patologia intestinală Artrita în sarcoidoza Boala lui Whipple SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Enumerați bolile care se manifestă ca monoartrita Boli care provoacă leziuni monoarticulare Septic traumatic Fracturi bacteriene Leziuni intraarticulare micobacteriene Boala Lyme Hemartroza Artrita microcristalină Altele Guta Osteoartrita Depunerea de cristale de pirofosfat Artrita reumatoidă juvenilă calciu (pseudoguta) Coagulopatie Depunerea de cristale de hidroxiapatită Necroza osoasă aseptică Depunerea de cristale de oxalat de calciu Sinovita de corp străin Sinovita vilesonodulară pigmentată Sinoviom Ce stare patologică gravă ar trebui exclusă la un pacient cu leziune monoarticulară? Infecția articulară este una dintre puținele urgențe în reumatologie! Artrita infecțioasă necesită un diagnostic rapid și un tratament intensiv În infecțiile bacteriene, în special cele cauzate de organisme Gram-pozitive, distrugerea cartilajului articular poate apărea în câteva zile Tratamentul prompt și corect al artritei infecțioase evită de obicei modificările structurale ireversibile În plus, recunoașterea precoce a artritei infecțioase, care este mai adesea rezultatul răspândirii hematogene a infecției dintr-un focar îndepărtat, contribuie la diagnosticarea și tratamentul în timp util al infecției primare O regulă de bază bună este să tratați fiecare monoartrita acută ca fiind infecțioasă până când se dovedește contrariul Ce nouă întrebări ar trebui puse atunci când se face o anamneză la un pacient cu monoartrită? Durerea a apărut brusc, în câteva secunde sau minute? (Posibilă fractură sau leziune intra-articulară ) Durerea s-a dezvoltat pe parcursul mai multor ore sau - zile? (Posibil: infecție, artrită microcristalină, sindroame inflamatorii ale articulațiilor și reumatism palindromic ) Durerea s-a dezvoltat treptat pe parcursul mai multor zile sau săptămâni? (Posibil: infecție latentă, cum ar fi micobacteriană sau fungică; osteoartrita, tumoră și boli de depozitare ) Imbinarea a fost suprasolicitata sau deteriorata recent sau in trecut? (Cauze traumatice posibile ) Există antecedente de consum de droguri intravenoase? A avut pacientul vreo infectie recenta? (Posibilă infecție ) Ați mai avut atacuri acute de durere articulară și umflare a oricărei articulații, care s-au rezolvat spontan? (Posibil: artrită microcristalină și alte sindroame asociate cu un proces inflamator în articulație ) A primit pacientul recent tratament cu glucocorticoizi (pe termen lung) din orice motiv? (Posibil: infecție osoasă sau osteonecroză ) CAPITOLUL Pacientul a avut erupții cutanate, dureri de spate, diaree, scurgeri uretrale, conjunctivită sau eroziuni bucale? (Posibil: sindromul Reiter, artrita psoriazică sau artrita asociată cu patologia intestinală ) Există indicații în anamneza sângerării crescute? Pacientul primește tratament anticoagulant? (posibilă hemartroză ) Informațiile despre vârsta pacientului ajută la diagnosticul diferențial? Da! Cu excepția etiologiei infecțioase, care poate apărea la toate grupele de vârstă, multe boli articulare care se manifestă ca monoartrita apar mai des la o anumită vârstă • La copii sunt posibile displazia congenitală de șold, deplasarea capului femural și forma monoarticulară de artrită reumatoidă juvenilă Artrita microcristalină este puțin probabilă la această grupă de vârstă • La persoanele mai tinere sunt posibile spondiloartropatia sero-negativă, artrita reumatoidă și afectarea intraarticulară Artrita microcristalină este mai puțin probabilă • Persoanele în vârstă sunt mai susceptibile de a avea artrită microcristalină, osteoartrita, osteonecroză și leziuni intra-articulare Prezența febrei facilitează diagnosticul diferențial? Da, deși în unele cazuri prezența sa poate induce în eroare Febra este adesea înregistrată în artrita infecțioasă, dar poate fi absentă Febra apare, de asemenea, în atacurile acute de gută și depunerea de cristale de pirofosfat de calciu, artrita reumatoidă, artrita reumatoidă juvenilă, sarcoidoza și sindromul Reiter Mulți medici au diagnosticat greșit celulita sau artrita infecțioasă ca parte a atacurilor de gută Care este diferența dintre tabloul clinic al artritei infecțioase gonococice și non-gonococice? Artrita gonococică în stadiile inițiale are adesea un caracter poliarticular și volatil Apoi, în multe cazuri, se transformă în monoartrita Alte două trăsături caracteristice ale infecției gonococice diseminate sunt tenosinovita și leziunile cutanate Tenosinovita afectează de obicei partea din spate a mâinilor și picioarelor, încheieturile mâinilor și tendoanele lui Ahile Leziunea cutanata specifica acestui tip de artrita infectioasa este aparitia veziculopustulelor dureroase cu baza eritematoasa si papule hemoragice Care este cea mai probabilă cauză a monoartritei la un pacient internat pentru altă patologie terapeutică sau chirurgicală? Atacul acut de gută, pseudoguta și infecția sunt cele mai frecvente cauze ale acestei monoartrite cu debut acut Astfel de pacienți sunt de obicei de vârstă mijlocie sau în vârstă, adică aparțin grupului de vârstă în care probabilitatea de artrită microcristalină este cea mai mare În plus, ei au adesea factori de risc legați de spitalizare pentru dezvoltarea unui atac de gută sau pseudogută: traumatisme, intervenții chirurgicale, sângerări, infecție și afectare generală cauzată de insuficiență renală, infarct miocardic sau accident vascular cerebral O atenție deosebită trebuie acordată excluderii infecției la astfel de pacienți internați SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Ce studiu de diagnostic este cel mai valoros în monoartrita nou diagnosticată? Studiul lichidului sinovial Enumeraţi principalele indicaţii pentru artrocenteză şi studiul lichidului sinovial Suspiciunea de infecție Doar ml de lichid sunt suficiente pentru colorarea Gram, cultura și numărarea leucocitelor și numărarea leucocitelor O colorație Gram pozitivă permite inițierea promptă a terapiei adecvate Un rezultat pozitiv al culturii confirmă un diagnostic probabil După cum am menționat mai devreme, eșecul de a oferi un tratament în timp util și adecvat poate duce la un dezastru pentru o articulație afectată de artrită infecțioasă Suspiciunea de artrită microcristalină Sensibilitatea microscopiei polarizante pentru detectarea cristalelor birefringente se apropie de % in crizele acute de guta si de % in crizele acute de pseudoguta Beneficiile aspirației lichidului sinovial în artrita microcristalină includ eliminarea co-infectiei și efectul terapeutic al aspirației în sine Diagnosticul precis al artritei microcristaline vă permite să alegeți terapia optimă de urgență și de bază pentru gută și să evitați prescrierea necorespunzătoare a unui număr de medicamente (alopurinol, probenecid) pentru pseudogută Suspiciunea de hemartroză Lichidul sinovial cu sânge este caracteristic artritei traumatice, tulburărilor de sângerare și sinovitei vilousonodulare pigmentate Diagnosticul diferential intre artrita si artroza Gradul de creștere a numărului de leucocite din lichidul sinovial ajută la restrângerea căutării posibilelor cauze ale monoartritei la un anumit pacient (Capitolul ) Ce investigatii speciale se fac daca se suspecteaza artrita gonococica? Neisseria gonorrhoeae și N meningitidis mor de obicei rapid în afara corpului uman Lichidul sinovial în artrita gonococică dă naștere la microorganisme în mai puțin de % din cazuri Acest indicator poate fi crescut prin inocularea lichidului sinovial direct la patul pacientului sau informarea laboratorului despre necesitatea inoculării imediate a materialului obţinut pe agar ciocolată În plus, în funcție de istoricul actului sexual, culturile trebuie efectuate din colul uterin, uretra, rect și faringe Diagnosticul de gută sau pseudogută, dovedit prin detectarea cristalelor, exclude infecția? Nu Atât guta, cât și pseudoguta pot fi asociate cu artrita infecțioasă Ce studii din prima etapă facilitează diagnosticul diferenţial al monoartritei? Aproape întotdeauna afișat: Radiografia articulației afectate și a articulației cu același nume din partea opusă Deși radiografiile adesea nu evidențiază modificări, acestea pot fi utilizate pentru a diagnostica o fractură ascunsă, osteonecroză, osteoartrita și CAPITOLUL tumoră osoasă extraarticulară Prezența condrocalcinozei, semnul radiologic al bolii de depunere de cristale de pirofosfat de calciu, sporește suspiciunea unui atac de pseudogută Pot fi detectate o tumoare, o infecție cronică fungică sau micobacteriană și alte procese distructive latente Pentru comparație se folosește o radiografie a articulației cu același nume din partea opusă Test clinic de sânge Leucocitoza indică o infecție Afișat la pacienții selectați: Culturi de sânge, urină și material din alte posibile focare primare de infecție Obligatoriu pentru artrită infecțioasă suspectată Timpul seric de protrombină și tromboplastină parțială Folosit pentru tulburări de sângerare suspectate și tratamentul cu anticoagulante Viteza de sedimentare a eritrocitelor Deși rezultatele sunt de obicei nespecifice, o creștere semnificativă a VSH poate indica un proces inflamator Arată rar: Teste serologice pentru anticorpi antinucleari și factor reumatoid Cu toate acestea, anticorpii antinucleari se găsesc adesea în artrita reumatoidă juvenilă cu puține articulații implicate Concentrația serica de acid uric Este un test nesigur pentru a pune sau a exclude un diagnostic de gută Concentrația poate crește în procesele inflamatorii acute care nu sunt legate de gută și poate scădea brusc cu un adevărat atac de gută În plus, analgezicele uricozurice, cum ar fi aspirina luată de un pacient în timpul unei crize de artrită, pot scădea nivelul seric de acid uric la normal Ce ar trebui să fac dacă prezența infecției nu poate fi exclusă complet conform rezultatelor studiilor de primă etapă? Pacientul este internat în spital și tratat ca pentru artrită infecțioasă până când rezultatele culturii sunt disponibile Acesta este de obicei cazul când constatările lichidului sinovial sugerează un proces inflamator semnificativ (număr de leucocite din lichidul sinovial > /mm ) cu o colorație Gram negativă și nici un loc primar aparent de infecție Pentru a reduce incertitudinea cu privire la eficacitatea terapiei, medicamentele antiinflamatoare trebuie evitate în această perioadă Este adevărat că diagnosticul este întotdeauna posibil de stabilit până la sfârșitul primei săptămâni de la debutul artritei acute monoarticulare? Nu În multe cazuri, primele încercări de a stabili un diagnostic nu reușesc, în ciuda examinării adecvate La unii pacienți, apare remisiunea spontană, aducând ușurare medicului împreună cu nemulțumirea cu rezultatele căutării diagnosticului La mulți pacienți, totuși, simptomele persistă Ce ar trebui să fac dacă diagnosticul nu este posibil, dar artrita persistă? Dacă sondajul inițial a fost efectuat corect, puteți trece la supravegherea activă După cum am menționat mai sus, unele state se rezolvă spontan Alții se transformă în poliartrită, extinzând astfel gama de căutare a diagnosticului diferențial Uneori există noi clinici SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI manifestări, cum ar fi erupții cutanate în psoriazis, care facilitează diagnosticul La un număr mic de pacienți, fenomenele de monoartrita persistă Definiți artrita monoarticulară cronică De ce este plasat într-o categorie separată de artrita monoarticulară acută? Artrita monoarticulară cronică este definită ca un set de simptome de afectare a unei articulații care persistă mai mult de săptămâni Diagnosticul diferențial include cauze comune ale artritei acute precum infecția purulentă și exacerbarea artritei microcristaline La pacienții cu modificări inflamatorii ale lichidului sinovial, probabilitatea apariției sindroamelor inflamatorii cronice (artrita infecțioasă micobacteriană și fungică, spondiloartropatii seronegative) crește Dacă modificările nu sunt inflamatorii, este probabilă o patologie structurală și leziuni intraarticulare Numiți cele mai frecvente cauze ale artritei monoarticulare cronice INFLAMATORII NEINFLAMATORII Infecție micobacteriană Osteoartrita Infecție fungică Leziuni intra-articulare Artrita Lyme Necroza osoasa aseptica Forma monoarticulară de artrită reumatoidă Sinovita villosonodulară pigmentată Spondiloartropatie seronegativă Condromatoza sinovială Artrita în sarcoidoza sinoviom Sinovita cauzată de un corp străin Ce șapte întrebări ar trebui puse când se analizează istoricul unui pacient cu artrită monoarticulară cronică? Intensitatea durerii a crescut treptat pe parcursul mai multor zile sau săptămâni? (Posibil: infecții latente, cum ar fi cele cauzate de micobacterii și ciuperci, osteoartrita, tumori și boli de depozitare ) Există antecedente de tuberculoză sau un test la tuberculină pozitiv? (Posibilă artrită micobacteriană ) Pacientul este fermier, grădinar sau florar, a intrat în contact cu solul sau cu plante în descompunere (siloz)? (Posibilă sporotricoză ) Dacă articulația genunchiului este afectată, au existat leziuni anterioare la genunchi? A existat o "blocare" a articulației în poziție de flexie? (Sunt posibile leziuni intra-articulare și osteoartrita ) Au existat atacuri acute de durere cu tumefiere la orice articulație, care au dispărut spontan? (Sunt posibile sindroamele asociate cu inflamația articulațiilor ) Pacientul a luat recent glucocorticoizi? (Posibilă osteonecroză a osului ) Pacientul a avut erupții cutanate, dureri de spate, diaree, scurgeri uretrale, conjunctivită sau uveită? (posibile spondiloartropatii ) Ce date ale unui examen obiectiv ajută la diagnosticul diferenţial al artritei monoarticulare cronice? Manifestări extraarticulare ale spondiloartropatiilor, cum ar fi erupții cutanate (psoriazis, keratoderma blennorrhagicum), ulcere bucale, conjunctivită, uveită CAPITOLUL Eritem nodos, caracteristic sarcoidozei și proceselor inflamatorii din intestin Test McMurray pozitiv (MsMiggau) în timpul examinării articulației genunchiului, indicând leziuni intra-articulare Ce studii ar trebui efectuate in primul rand la pacientii cu monoartrita cronica? Aproape întotdeauna afișat: Radiografie a articulației afectate și, dacă nu este luată imediat, radiografie a articulației cu același nume din partea opusă Deși radiografiile adesea nu arată modificări în artrita acută, ele sunt utile din punct de vedere diagnostic în majoritatea cazurilor de artrită cronică Infecțiile cronice cauzate de micobacterii și ciuperci se manifestă adesea prin modificări ale radiografiilor Osteoartrita, necroza osoasa aseptica si alte artrite cronice de natura neinflamatoare prezinta si ele semne radiologice caracteristice Studiul lichidului sinovial ne permite să împărțim cauzele posibile ale afectarii articulațiilor în două categorii - boli inflamatorii și neinflamatorii Natura sângeroasă a efuziunii sinoviale indică sinovita vilonodular pigmentată, condromatoză sinovială sau sinoviom Cultura lichidului sinovial relevă o infecție micobacteriană sau fungică Afișat la pacienții selectați: Determinarea vitezei de sedimentare a eritrocitelor Rezultatele sunt de obicei nespecifice, dar o creștere semnificativă a VSH indică prezența unui proces inflamator Radiografia articulațiilor iliosacrale poate evidenția sacroiliita asimptomatică la bărbații tineri cu monoartrita cronică ca manifestare inițială a spondiloartropatiei Radiografia toracică pentru dovezi ale infecției micobacteriene anterioare și sarcoidoză pulmonară Teste cutanate la tuberculina Un rezultat negativ ajută la excluderea infecției micobacteriene Teste serologice pentru boala Lyme (Borrelia burgdorferi), factor reumatoid și anticorpi antinucleari Ce studii suplimentare se realizează în diagnosticul diferenţial al monoartritei cronice? Artroscopia Permite vizualizarea multor structuri intraarticulare și biopsia membranei sinoviale în toate articulațiile mari și unele medii Acest studiu este deosebit de important pentru diagnosticul patologiei intraarticulare a articulației genunchiului Biopsia sinoviale Examenul microscopic și însămânțarea țesutului sinovial contribuie la diagnosticarea: tumori; artrita în sarcoidoză; sinovita vilesonodular pigmentată cauzată de un corp străin; sinovita; fungice și micobacteriene condromatoză sinovială; infectii sinovioame; SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Imagistica prin rezonanță magnetică a articulației: necroză aseptică; osteomielita; patologia intraarticulară a articulației genunchiului; distrugerea țesutului osos periarticular Scintigrafie osoasă: necroză aseptică; osteomielita Cât de des poate fi pus un diagnostic nosologic în monoartrita cronică? La o examinare completă, diagnosticul se stabilește în aproximativ / din cazuri Literatură aleasă Baker DG, Schumacher H R Monoartrita acută N Engl J Med , : - , Bomalaski JS Tulburări reumatologice acute la vârstnici Emerg Med Clin North Am , : - , Carias K , Panush RS Artrita acută Taur Rheum Dis , ( ): - , Fries JF, Mitcheli DM Dureri articulare sau artrită JAM A, : - , Goldenberg DL, Reed JI Artrita bacteriană N Engl J Med , : - , Ho G , DeNuccio M Guta si pseudoguta la pacientii internati Arc Intern Med , : - , Katz WA Diagnosticul afecțiunilor reumatice monoartriculare și poliartriculare În: Katz WA (ed ) Diagnosticul și managementul bolilor reumatice Philadelphia, JB Lippincott Co , , - Liang MH, Sturrock RD Evaluarea simptomelor musculo-scheletice În: Klippel JH, Diep-pe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby-Year Book Europe Ltd , , - - - Mankin HJ Necroza osoasă netraumatică (osteonecroză) N Engl J Med , : - , McCarty D J Guta fara hiperuricemie JAMA, : - , Nissenbaum MA, Adamis MK Imagistica prin rezonanță magnetică în reumatologie: o prezentare generală, Rheum Dis Clin North Am , : - , O'Rourle KS, Ike RW Artroscopia diagnostică la pacientul cu artrită Rheum Dis Clin North Am , : - , Panush RS, Kisch A Artrita gonococică În: Hurst W (ed ) Medicină, ed a III-a Boston, Butterworths, , - Shmerling RH Analiza lichidului sinovial: O reevaluare critică Rheum Dis Clin North Am , : - , CAPITOLUL CAPITOLUL Robert A Hawkins, MD Enumeraţi cele mai importante metode de examinare a unui pacient cu leziune poliarticulară Anamneză atentă și examinare fizică Metodele de laborator, precum și cu raze X și alte studii instrumentale clarifică situația doar în unele cazuri Aceste studii sunt necesare în primul rând pentru a confirma diagnosticul și prognosticul Un medic neexperimentat, întâlnit cu cazuri de leziuni poliarticulare, neglijează uneori cel mai important lucru - o anamneză și o examinare obiectivă, trecând în schimb la un complex de analize de laborator În ciuda faptului că determinarea conținutului de factor reumatoid, a concentrației de acid uric, a titrului de antistreptolizină O și a anticorpilor antinucleari este indicată în multe cazuri, istoricul și examenul fizic conțin % din informațiile necesare pentru stabilirea unui diagnostic Cum sunt clasificate bolile asociate cu leziunea poliomielită? Nu există o clasificare unică care să permită să se facă distincția între varietatea de boli asociate cu leziunile poliarticulare În unele cazuri, diagnosticul poate fi pus pe baza anumitor caracteristici specifice, cum ar fi o cultură pozitivă a lichidului sinovial în artrita gonococică, un titru seric ridicat de anticorpi anti-dsDNA în lupusul eritematos sistemic și plăcile cutanate în artrita psoriazică Cu toate acestea, majoritatea bolilor poliarticulare sunt diagnosticate prin prezența unui set de manifestări clinice caracteristice, cum ar fi triada uretritei, conjunctivitei și oligoartritei în sindromul Reiter sau sinovita simetrică cu rigiditate matinală care afectează articulațiile mici ale mâinilor observate la reumatoide artrită În cele mai multe cazuri, medicul folosește mai multe criterii pentru a restrânge intervalul de căutare a diagnosticului Aceste criterii includ: • acuitatea debutului bolii; • severitatea procesului inflamator la nivelul articulațiilor; • succesiunea leziunilor articulare; • distribuţia leziunilor articulare; • vârsta și sexul pacientului În plus, multe boli sistemice care afectează mai multe articulații au caracteristici extra-articulare caracteristice care facilitează foarte mult diagnosticul După cum s-a subliniat mai devreme, aceste simptome pot fi adesea detectate printr-o anamneză și o examinare obiectivă Testele de laborator aleatorii ajută la confirmarea diagnosticului Ce boli se manifestă prin poliartrita acută? Infecții Alte inflamatorii Artrita reumatoidă gonococică Meningococic Poliarticular și juvenil sistemic Boala Lyme Artrita reumatoidă SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI infectii Atacul reumatic Endocardită bacteriană virală (în special rubeola, hepatita B, parvovirusul, virusul Epstein-Barr, HIV) Alte inflamatorii Lupus eritematos sistemic Sindrom Reiter Artrita psoriazica Guta poliarticulara Artrita in sarcoidoza Boala serului Ce boli se manifestă de obicei prin cronice (care durează mai mult de săptămâni) del) poliartrita? Inflamator Artrita reumatoidă Poliarticulară juvenilă reumatoidă Lupus eritematos sistemic Sclerodermie sistemică Polimiozită Sindrom Reiter Artrită psoriazică Artrita în boli intestinale Guta poliarticulară Artropatie pirofosfatică Artrita în sarcoidoză Vasculită polimialică non-inflamatoare Osteoartrita Artropatie pirofosfatică Guta poliarticulară Boala Paget Fibromialgie Sindrom de hipermobilitate benign Hemocromatoză Care este diferența dintre poliartrită, poliartralgie și durere difuză? Poliartrita este un proces inflamator clar (edem, durere, creșterea temperaturii locale) în sau mai multe articulații, care este detectat în timpul unei examinări obiective (Implicarea a - articulatii se numeste oligoartrita ) Bolile cu afectarea acuta a mai multor articulatii (intrebarea ) si bolile inflamatorii cronice (intrebarea ) se prezinta adesea cu poliartrita Majoritatea bolilor cronice neinflamatorii nu se caracterizează printr-un proces inflamator pronunțat la nivelul articulațiilor Excepție fac artropatia pirofosfatică și forma poliarticulară a gutei, care se manifestă fie prin poliartrită, fie prin poliartralgie Poliartralgia este prezența durerii în sau mai multe articulații în absența semnelor obiective de inflamație LES, sclerodermia sistemică, vasculita, polimialgia reumatică și bolile articulare cronice neinflamatorii sunt adesea însoțite de poliartralgie Durerile difuze provin din articulații, oase, mușchi și alte țesuturi moi și au o localizare neclară La examinarea articulațiilor, nu se găsesc semne ale unui proces inflamator Această afecțiune este caracteristică polimialgiei reumatice, fibromialgiei, LES, polimiozitei și hipotiroidismului Descrieți cele trei tipuri caracteristice de leziuni articulare secvențiale în poliartrită Tip migrator (zburător) Manifestările clinice ale afectarii anumitor articulații există de câteva zile, apoi dispar și apar deja în alte articulații Reumatismul, artrita gonococică și boala Lyme precoce sunt exemple clasice CAPITOLUL Tipul de însumare (conexiune în serie) Manifestările clinice ale afectarii mai multor articulații persistă cu implicarea ulterioară în procesul altor articulații Acest tip este considerat nespecific și este frecvent în artrita reumatoidă, LES și multe alte sindroame poliarticulare Tipul intermitent (intermitent) se caracterizează prin atacuri repetate de poliartrită acută cu remisie completă între atacuri Observarea pe termen lung poate fi necesară pentru a confirma existența acestui fenomen Asa se manifesta artrita reumatoida, guta poliarticulara, artrita in sarcoidoza, sindromul Reiter si artrita psoriazica Ce rol joacă natura distribuţiei leziunilor articulare în diagnosticul diferenţial al poliartritei? Pentru diferite boli, deteriorarea articulațiilor "lor" este tipică Cunoașterea localizării predominante a leziunilor articulare într-o anumită boală este piatra de temelie a diagnosticului de poliartrită A ști care articulații rămân neafectate în anumite forme de artrită este, de asemenea, foarte importantă pentru munca practică Distribuția leziunilor articulare în poliartrite BOALA ARTICULAȚIILE AFECTATE FRECV Artrita gonococica Artrita in boala Lyme Artrita reumatoida Genunchi, incheietura mainii, glezna, interfalangian axial (mana) Genunchi, umar, incheietura mainii, ulna Incheietura axiala, metacarpofalangiana, brahiala, DMF, lombo-torac-cervical, glezna, sold, glezna , metatarsofalangian Osteoartrita STD la degetul mare, DMF, PMF, cervicala, metacarpofalangiana, lu-coloana vertebrala, lombo-toracica, carpiana, ulnara, coloana vertebrala, soldul, genunchiul, plus-umar, glezna-non-falangian degetul mare, MF piciorului, tarsul Sindrom Reiter Genunchi, gleznă, tars, metatarsofalangian, MF picior, ulna, axial Artrita psoriazică Genunchi, gleznă, metatarsofalangiană, picior MF, încheietura mâinii, metacarpofalangiană, MF mână, axială Artrita in afectiuni intestinale Genunchi, glezna, cot, umar, metacarpofalangian, PMF, radiocarpian, axial Forma poliarticulară a gutei Artropatie pirofosfatică Degetul mare, arcul metatarsofalangieni Piciorul axial, calcaneul, glezna, genunchiul Artrita în sarcoidoză Hemocromatoză Glezna, genunchi Axial Metacarpofalangian, încheietura mâinii, genunchi, șold, picior, umăr Articulatii: MF - interfalangiene; PMF - interfalangian proximal; STD - carpometacarpian; DMF - interfalangian distal SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Numiți cele două cauze cele mai frecvente ale poliartritei cronice* Osteoartrita Prevalența osteoartritei crește dramatic odată cu vârsta Semnele de osteoartrita sunt observate la - % dintre pacientii de de ani si la % dintre femeile peste de ani Având în vedere acest lucru, diagnosticul de osteoartrita pare cel mai probabil la pacienții vârstnici care se plâng de durere la multe articulații fără semne de inflamație Artrita reumatoidă Prevalența în rândul albilor din Statele Unite este de aproximativ %, adică este cea mai frecventă boală cu un proces inflamator cronic la nivelul articulațiilor Care sunt cele mai probabile cauze ale bolii poliarticulare cronice la femeile de - de ani? Osteoartrita, artrita reumatoida, lupusul eritematos sistemic, fibromialgia si sindromul de hipermobilitate benign Care sunt cele mai probabile cauze ale leziunilor cronice oligo- sau poliarticulare la bărbații cu vârsta cuprinsă între - de ani? Artrita gonococica, sindromul Reiter, spondilita anchilozanta, osteoartrita si hemocromatoza Care sunt cele mai probabile cauze ale bolii poliarticulare cronice la bărbații peste de ani? Osteoartrita, artrita reumatoida, artropatia pirofosfatica, polimialgia reumatica si poliartrita paraneoplazica Ce este rigiditatea matinală? Prezența acestui simptom ajută la diagnosticul diferențial al poliartritei? Durata rigidității dimineții este timpul de după trezire, timp în care un pacient cu poliartrită reușește să "exerce" articulațiile O estimare aproximativă a acestui parametru ajută la distingerea între o leziune inflamatorie a articulației și una neinflamatoare În procesul inflamator, durata rigidității matinale depășește oră În poliartrita reumatoidă netratată, are o medie de , ore și se corelează cu gradul de inflamație În schimb, afecțiunile neinflamatorii, cum ar fi osteoartrita, pot fi însoțite de rigiditate tranzitorie matinală care durează mai puțin de minute Ce boli sunt luate în considerare în diagnosticul diferenţial al poliartritei febrile? Artrita infectioasa: artrita infectioasa propriu-zisa, endocardita bacteriana, boala Lyme; artrita cauzata de bacterii sau ciuperci acido-resistente, artrita virala Artrita reactiva: infectii intestinale, sindrom Reiter, reumatism, boala inflamatorie intestinala Boli reumatismale sistemice: artrita reumatoida, LES, sindromul Still, vasculita sistemica Artrita microcristalina: guta, pseudoguta Alte boli: tumoră, febră mediteraneană familială, sarcoidoză, dermatomiozită, boala Behçet, boala Henoch-Schonlein, boala Kawasaki, eritem nodos, eritem multiform, pioderma gangrenosum, psoriazis pustular CAPITOLUL Definiți tenosinovita Prezenta lui faciliteaza diagnosticul diferential al leziunilor poliarticulare? Tenosinovita este o inflamație a tecilor sinoviale ale tendoanelor de la încheietura mâinii, mâinii, gleznei și piciorului O examinare obiectivă evidențiază durere și umflare în proiecția tendoanelor afectate între articulații Aceasta este o trăsătură caracteristică a artritei reumatoide, a sindromului Reiter, a artritei gonococice, a artritei tuberculoase și fungice În alte forme de leziuni poliarticulare, tenosinovita este mult mai puțin frecventă Care sunt simptomele leziunilor cutanate care ajută la diagnosticarea poliartritei acute sau cronice Eritem migran cronic (artrita în boala Lyme) Eritem nodos (artrita în sarcoidoză și boala intestinală) Plăci psoriazice (artrita psoriazică) Keratoderma blennorrhagicum - conjunctivită (sindrom Reiter) Eritem inelar (atac reumatic acut) Purpura palpabila (vasculita) Livedo reticularis - marmorare a pielii (vasculită) vezicopustule și papule hemoragice (artrita gonococică) O erupție cutanată în formă de fluture; leziuni de lupus discoid și erupții de fotosensibilitate (LES) Îngroșarea pielii (sclerodermie sistemică) Eritem purpuriu-violet (heliotrop) pe pleoape, partea superioară a pieptului și suprafețele extensoare ale articulațiilor (dermatomiozită) Papulele lui Gottron pe suprafețele extensoare ale articulațiilor metacarpofalangiene și MF ale mâinilor (dermatomiozită) Pigmentarea pielii gri (maro) (hemocromatoză) Ce boli reumatice sunt luate în considerare în diagnosticul diferenţial al sindromului Raynaud care apare cu poliartrita? Sclerodermie sistemică (apare în %) Lupus eritematos sistemic (apare în %) Polimiozită (dermatomiozită) (apare în - %) Vasculita (apariția depinde de sindromul specific) Care este semnificația unui rezultat pozitiv al testului pentru ANA la un pacient cu o leziune polispațială cronică? Atunci când este combinată cu poliartralgie sau poliartrita cu un titru suficient de mare de AHA, este posibilă una dintre următoarele boli: LES (inclusiv sindromul asemănător lupusului indus de medicamente), artrită reumatoidă, sindromul Sjögren, polimiozită, sclerodermie sistemică sau boală mixtă a țesutului conjunctiv Atunci când se colectează o anamneză și se efectuează o examinare obiectivă, este necesar să se identifice semnele clinice ale acestor boli Este important să se afle dacă pacientul ia procainamidă sau hidralazină, medicamentele cel mai frecvent asociate cu sindromul asemănător lupusului indus de medicamente (Capitolul enumeră medicamentele care provoacă formarea AHA) Subliniem că un rezultat pozitiv al testului pentru ANA apare și în alte boli cronice și apare și la indivizii sănătoși, deși de obicei la un titru scăzut (Capitolul ) SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Ce alte manifestări sistemice se observă în bolile însoțite de poliartrita? Leziuni de organ extraarticular în bolile reumatismale poliarticulare BOLĂ PLAMÂNI PLEURA PERICARDIE MIOCARDIE INIMA VALVELE RINICHI GIT FICAT Atacul acut de reumatism + + + + Artrita virală Endocardita bacteriană + + + Artrita reumatoidă Forma poliarticulară JRA + + + + + SLE + + + + + Sclerodermie sistemică + + + + + + + Polimiozită (dermatomiozită) Sindromul Reiter + + + + + + Artrita psoriazica Artrita in bolile intestinale + Forma poliarticulară a gutei Artrita în sarcoidoză + + Boala serului Vasculită Polimialgie reumatică + + Hemocromatoza + JRA - artrita reumatoida juvenila Ce studii sunt cele mai informative pentru diagnosticul diferenţial al poliartritei cronice? Analiza clinică a sângelui Analiza clinică a urinei Viteza de sedimentare a eritrocitelor Altele (după cum este indicat) Anticorpi antinucleari Hormon tirotrop Factorul reumatoid Conținutul de fier Enzime hepatice Examenul lichidului sinovial Radiografia creatininei serice Acid uric seric De ce nu este indicată testarea factorului reumatoid pentru boala articulară acută? Factorul reumatoid (RF) are sensibilitate și specificitate scăzute pentru artrita reumatoidă în leziunile poliarticulare acute RF este adesea determinată în serul sanguin al pacienților cu infecții acute cauzate de hepatita B, Epstein-Barr, gripă și altele, dar dispare pe măsură ce procesul infecțios se rezolvă Deși testul RF devine în cele din urmă pozitiv la - % dintre pacienții cu poliartrită reumatoidă, în stadiile incipiente ale bolii este pozitiv în - % din cazuri În ce boli poliarticulare cronice concentrația complementului este de obicei scăzută? Cu LES și unele forme de vasculită Complement seric scăzut (C , C și complement hemolitic total) indică de obicei prezența unei boli imune complexe Cu LES si multe alte boli, cu CAPITOLUL însoțite de vasculită, complexele imune activează adesea cascada complementului, ceea ce duce la "consumul" de fracții individuale de complement În unele cazuri, ficatul nu este capabil să sintetizeze aceste fracții în același ritm cu care sunt "consumate", ceea ce este însoțit de o scădere a concentrației lor în ser În ce cazuri este indicată artrocenteza și examinarea lichidului sinovial pentru poliartrită? Cu un diagnostic neclar și cu posibilitatea de a obține lichid sinovial Ambele condiții sunt necesare De exemplu, dacă diagnosticul de osteoartrită devine evident după anamneză și examenul fizic, atunci aspirația exploratorie nu este necesară pentru efuziunea necomplicată a genunchiului Examinarea lichidului sinovial, dacă este disponibilă, ajută la recunoașterea infecției bacteriene articulare și a artritei microcristaline Și chiar dacă nu este posibil să se facă un diagnostic precis, rezultatele studiului lichidului sinovial fac posibilă restrângerea intervalului de căutare a diagnosticului prin clasificarea procesului ca fiind inflamator sau neinflamator Este întotdeauna necesară examinarea cu raze X a articulațiilor afectate? Nu intotdeauna De regulă, cu poliartrita acută, radiografia nu oferă informații suplimentare, spre deosebire de cazurile de artrită cronică, care a existat destul de mult timp și a dus la modificări caracteristice ale articulațiilor Semnele cu raze X de osteoartrita, artrita reumatoida cronica, artrita psoriazica, guta, artropatia pirofosfatica, sclerodermia sistemica si sarcoidoza sunt specifice si depistarea lor este de mare importanta pentru diagnostic Cu toate acestea, trebuie amintit că incidența mare a osteoartritei crește probabilitatea prezenței acesteia în alte boli articulare În astfel de cazuri, imaginea cu raze X este o combinație a două forme de leziuni articulare De ce ar trebui un reumatolog să țină cont de datele observațiilor pe termen lung atunci când pune un diagnostic? Diagnosticul multor leziuni poliarticulare durează luni și ani și necesită multă răbdare Această perioadă lungă pare adesea "astronomică" pentru pacienții care așteaptă un diagnostic precis în una sau două vizite la medic Caracteristicile multor procese poliarticulare cronice care necesită o astfel de răbdare inepuizabilă sunt: • cursul latent (de mult timp) al bolii, manifestat doar prin semne obiective unice; • boala este "deghizată" ca alte stări și abia ulterior își dobândește trăsăturile caracteristice De exemplu, artrita reumatoidă se poate prezenta ca monoartrită și abia apoi în forma poliarticulară tipică; • semnele caracteristice de laborator pot apărea la câteva luni sau ani de la debutul bolii Astfel, artrita reumatoidă există uneori de mult timp înainte de a fi posibilă detectarea RF în serul sanguin pentru prima dată; • afectarea articulațiilor în multe boli este cu câteva luni sau ani înaintea manifestărilor extraarticulare Plăci cutanate în psoriazis și intestinal Legea SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI simptomele nye în boala inflamatorie intestinală apar uneori întârziate deja pe fondul procesului articular, ceea ce face posibilă stabilirea unui diagnostic final; • Modificările cu raze X caracteristice diferitelor tipuri de artrită sunt uneori absente pentru o lungă perioadă de timp Literatură aleasă Hughes R A , Keat A C Sindromul Reiter și artrita reactivă: O viziune actuală Semin Arthritis Rheum , : - , Bomalaski JS Tulburări reumatologice acute la vârstnici Emerg Med Clin North Am , : - , Carias K , Panush RS Artrita acută Taur Rheum Dis , ( ): - , Goldenberg DL, ReedJ I Artrita bacteriană N Engl J Med , : - , Katz WA Diagnosticul afecțiunilor reumatismale monoarticulare și poliarticulare În: Katz WA (ed ) Diagnosticul și managementul bolilor reumatice Philadelphia, JB Lippincott, , - Liang MH, Sturrock RD Evaluarea simptomelor musculo-scheletice În: Klippel JH, Diep-pe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby-Year Book Europe, , - Panush RS, Kisch A Artrita gonococică În: Hurst W (ed ) Medicină, ed a III-a Boston, Butterworths, , - Comitetul ad-hoc al Colegiului American de Reumatologie pentru Ghid clinice: Ghid pentru evaluarea inițială a pacientului adult cu simptome musculo-scheletice acute Arthritis Rheum , : - , Pinals RS Poliartrita si febra N Engl J Med , : - , , CAPITOLUL Robert A Hawkins, MD Care este relația dintre bolile reumatismale și cele neuromusculare? Multe boli reumatice primare, cum ar fi lupusul eritematos sistemic, artrita reumatoidă și vasculita sistemică, au adesea complicații neurologice și miopatice Sinovita cronică, contracturile și deformările articulare caracteristice poliartritei reumatoide duc la atrofie musculară și slăbiciune musculară Într-o altă boală reumatică, cum ar fi polimiozita, procesul inflamator mediat imun în mușchi este dominant; în același timp, diagnosticul diferențial al miopatiei se realizează cu multe boli Manifestările neuromusculare ale bolilor reumatice se pot dezvolta precoce și pot domina tabloul clinic sau pot acționa ca complicații tardive ale unui proces de lungă durată Ele apar și ca complicații ale terapiei antireumatice, cum ar fi corticosteroizii sau D-penicilamina CAPITOLUL Numiți principalele simptome ale unei leziuni neuromusculare Slăbiciunea și/sau durerea sunt plângerile cel mai frecvent raportate de către pacienți Slăbiciunea trebuie să fie distinsă de plângerile de oboseală și stare de rău Prima este pierderea forței de către mușchi în timpul lucrului lor cu recuperare după odihnă Starea de rău este un sentiment subiectiv de slăbiciune fără semne obiective Mulți pacienți se plâng de slăbiciune Cum să-i stabilim cauza? În primul rând, excludeți cauzele sistemice ale oboselii sau slăbiciunii: boli cardiopulmonare, anemie, hipotiroidism, tumori și depresie Mulți pacienți sunt mai preocupați de starea de rău decât de slăbiciune; la examenul fizic, de obicei nu există o slăbiciune adevărată dacă pacientul depune un efort maxim O anamneză amănunțită și un examen fizic atent, combinate cu teste de laborator, pot exclude aceste cauze de slăbiciune în majoritatea cazurilor Cauze sistemice comune de slăbiciune și oboseală Boli cardiace și pulmonare Hipotiroidism Tumora Anemie Hipertiroidism Depresie Infecții cronice Detraining Boli inflamatorii cronice Ce trebuie făcut după ce au fost excluse cauzele sistemice ale slăbiciunii? Trebuie luate în considerare cauzele neuromusculare ale slăbiciunii Este convenabil să se clasifice bolile neuromusculare în funcție de nivelul anatomic tipic al leziunilor, începând de la nivelul măduvei spinării și apoi "deplasându-se" în direcția distală: rădăcinile măduvei spinării, nervii periferici, joncțiunea neuromusculară și mușchii Clasificarea bolilor care afectează structurile neuromusculare în funcție de nivelul anatomic al leziunilor RĂDĂCINI MĂDUVĂ ALE NERVULUI PERIFERIC MĂDUVĂ Scleroza laterală amiotrofică Mielită transversală Vasculită Boli ale țesutului conjunctiv Spondiloza herniei de disc intervertebral a coloanei cervicale Spondiloza coloanei lombare Vasculită Sindrom Guillain-Barré Boli ale țesutului conjunctiv Compresie nervoasă Amiloidoza Miastenia gravis Sindromul Lambert-Ethyroidism Policotiroidism Hidrotiroidism țesut Mulți pacienți se plâng de durere Ce istoric medical facilitează diagnosticul diferențial al durerii? Leziunile sistemului nervos apar atât cu sindromul durerii, cât și fără acesta, care depinde de nivelul și cauza modificărilor patologice În patologia doar a măduvei spinării, durerea, de regulă, nu deranjează, deși este posibil un spasm dureros al mușchilor flexori Compresia măduvei spinării este de obicei însoțită de SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI durere în zona de inervație a nervului afectat Dacă nervii periferici sunt afectați, apar amorțeală, furnicături și parestezii ("înțepături") Pe de altă parte, în unele afecțiuni, cum ar fi sindromul Guillain-Barré, componenta motorie a nervilor periferici este afectată predominant Prin urmare, principala manifestare a sindromului este slăbiciunea musculară, nu durerea Leziunile joncțiunii neuromusculare sunt nedureroase În cazul miopatiilor, atât prezența, cât și absența durerii sunt posibile Pentru a exclude aceste condiții ca cauză a durerii, trebuie reținut că: • în miopatiile de natură inflamatorie predomină de obicei mai degrabă slăbiciunea decât durerea O excepție de la această regulă sunt cazurile de debut hiperacut (fulminant) a miopatiilor inflamatorii, când durerea îngrijorează pacientul împreună cu slăbiciune; • durerea musculară în timpul efortului este tipică pentru simptomul "claudicației intermitente" (patologie vasculară) și pentru boli mai rare asociate cu procese metabolice afectate în mușchi; • amorțeala și parestezia nu sunt tipice pentru miopatie Cum trăsăturile localizării slăbiciunii și durerii ajută la distingerea patologia neurologică de patologia musculară? Miopatiile sunt caracterizate prin slăbiciune sau durere proximală și simetrică (bilaterală) cu afectarea umărului și a centurii pelvine Pacienții cu slăbiciune proximală a mușchilor extremităților superioare raportează dificultăți la pieptănarea părului și spălatul pe dinți Slăbiciunea mușchilor extremităților inferioare se manifestă printr-o încălcare a ridicării din poziție așezată pe scaun și dificultăți la urcarea scărilor Durerea, dacă este prezentă, este surdă sau crampe Neuropatiile periferice cauzează de obicei slăbiciune distală (mâini și picioare) și/sau durere care este adesea asimetrică De obicei, pacienții descriu slăbiciunea mâinii ca fiind stângăcie sau tendința de a scăpa lucrurile Slăbiciune la nivelul mușchilor distali ai extremităților inferioare se manifestă adesea prin târarea piciorului sau poticnirea pe covoare și pe terenul denivelat Slăbiciunea periferică asimetrică indică prezența unei patologii neurologice regionale, cum ar fi compresia nervului median în sindromul de tunel carpian Comprimarea rădăcinilor măduvei spinării este însoțită de slăbiciune asimetrică și durere în localizarea proximală sau distală, în funcție de nivelul leziunilor Patologia măduvei spinării este de obicei caracterizată printr-un nivel distinct de afectare senzorială, descrisă ca compresie bilaterală în jurul trunchiului sau abdomenului Slăbiciunea spastică distală, adesea cu disfuncție a sfincterului rectal și vezical, este, de asemenea, un semn al patologiei măduvei spinării Cum sunt utilizate în diagnostic caracteristicile temporale ale slăbiciunii și durerii? Debutul brusc al slăbiciunii este tipic pentru sindromul Guillain-Barré, poliomielita și paralizia periodică hipokaliemică Slăbiciunea tranzitorie apare în miastenia gravis, forme rare de miopatie metabolică și în paralizia periodică hipokaliemică Creșterea treptată a slăbiciunii sau durerii este inerentă majorității bolilor musculare, inclusiv miopatii inflamatorii, distrofii musculare și endo- CAPITOLUL TACTICA MEDICALĂ ÎN DETERMINAREA SISTEMULUI NEURO-MUSCULAR Miopatii crinale, precum și neuropatii Acest debut al bolii se observă și în miastenia gravis Ce este oboseala? Cum este utilizată prezența acestui simptom în diagnosticul diferențial al bolilor neuromusculare? Oboseala se numește slăbiciune crescândă a mușchilor în timpul sarcinii repetate cu restabilirea forței lor după o scurtă odihnă Acesta este un semn clasic al miasteniei gravis Sindromul Eaton-Lambert este adesea denumit miastenia gravis reversibilă, adică o creștere paradoxală a forței musculare cu contracții musculare repetate Sunt date din istoricul familial utilizate în diagnostic? Multe tipuri de distrofie musculară au reguli stricte de moștenire Distrofia musculară Duchenne: legată de X Miodistrofia centurii membrelor: autosomal recesiv sau dominant Miodistrofie umar-faciala: autosomal dominant Distrofie miotonică: autosomal dominant Atrofia musculară peroneană este autosomal dominantă (boala Charcot-Marie-Tooth): Numiți trei hormoni a căror deficiență sau exces este însoțită de miopatie Tiroxina (hipo- sau hipertiroidism) Cortizol (boala Addison sau boala Cushing) Hormon paratiroidian (hipo- sau hiperparatiroidism) Ce medicamente provoacă cel mai adesea leziuni ale sistemului neuromuscular? Corticosteroizi Emetină D-penicilamină Colchicină Cocaină Hidroxiclorochină Zidovudină Alcool Clofibrat, lovastatin și alți agenți de scădere a colesterolului Clorochina Ce substanțe toxice pot afecta sistemul neuromuscular? • Compuși organici ai fosforului Acești esteri sunt utilizați în producția de pesticide, aditivi pentru combustibil și modificatori din plastic Ele provoacă leziuni toxice nervilor periferici Pe măsură ce neuropatia progresează, apar semne de deteriorare a tractului piramidal și spasticitate • Conduce Intoxicația cu plumb se caracterizează prin encefalopatie și tulburări psihiatrice (la copii), dureri abdominale și neuropatie periferică care afectează mâinile înaintea picioarelor (la adulți) • Taliu Această substanță este utilizată pentru combaterea rozătoarelor și în industrie Neuropatiile senzoriale și autonome sunt caracteristice O manifestare clinică precoce a intoxicației este alopecia • Arsenicul, mercurul (utilizat în industria electrică și chimică) și solvenții industriali care conțin compuși alifatici pot ataca și sistemul neuromuscular SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI La ce ar trebui să se acorde atenție în timpul unei examinări obiective a unui pacient cu simptome neuromusculare? Căutare prin sondaj Patologie cardiopulmonară generală, infecție, boală tiroidiană glandă proeminentă, tumori Articulatii Sinovita, malformatii, contracturi Mușchi Modificări ale masei musculare, durere, slăbiciune, fascie cicluri Neurologice Tulburări senzoriale, patologia reflexelor tendinoase profunde, slăbiciune Care este simptomul lui Hoover? Când se ridică din poziția șezând, pacientul își sprijină mâinile pe picioare (șolduri) Simptomul se observă la pacienții cu slăbiciune a mușchilor proximali ai extremităților inferioare din cauza miopatiei Cum este cuantificată slăbiciunea musculară în timpul unei examinări obiective? Pe scară largă este recunoscut sistemul de clasificare a Consiliului de Cercetare Medicală O cantitate diferită de forță se încadrează în intervalul dintre evaluările și pe această scară, prin urmare, pentru multe grupuri de mușchi, în timpul unei examinări obiective, se obișnuiește să se utilizeze valori intermediare, cum ar fi - și + Gradul de rezistență Normal Contracția musculară este posibilă cu depășirea gravitației și unele a doua forță de rezistență aplicată de medic Contracția musculară este posibilă prin depășirea forței gravitaționale Contracția musculară este posibilă numai fără a depăși gravitația Ușoară contracție vizibilă a mușchiului fără mișcare a membrului Despre absența contracției Cum se cuantifică reflexele tendinoase profunde în timpul unei examinări obiective? Reflexe de evaluare + Clonus + Câștig + Norma + Prezent, dar suprimat Despre Niciunul Detectarea încălcărilor reflexelor tendinoase profunde poate facilita diagnosticul diferențial al bolilor neuromusculare? Se folosesc următoarele reguli: • afectarea măduvei spinării (peste nivelul L ) și a neuronilor motori ai măduvei spinării duce de obicei la creșterea reflexelor tendinoase profunde și la apariția reflexelor plantare patologice; • afectarea rădăcinilor măduvei spinării și a nervilor periferici determină slăbirea sau dispariția reflexelor; CAPITOLUL • adevărata patologie musculară nu se manifestă de obicei printr-o modificare a reflexelor tendinoase profunde Cu toate acestea, în stadiile ulterioare ale bolii, atrofia musculară severă poate fi însoțită de inhibarea sau pierderea reflexelor; • hipertiroidismul se caracterizează prin reflexe tendinoase crescute; • la hipotiroidism, reflexele tendinoase profunde sunt slăbite cu o încetinire a fazei de relaxare; • Multe persoane peste de ani experimentează o pierdere naturală a reflexului lui Ahile Ce teste de screening de laborator pot exclude bolile sistemice drept cauza simptomelor neuromusculare? Test clinic de sânge Electroliți serici: calciu, magneziu, fosfor Enzimele serice ale țesutului muscular Viteza de sedimentare a eritrocitelor Enzime hepatice serice Teste ale funcției renale Studii ale funcției tiroidiene Electrocardiograma cu raze X toracice Activitatea a ce enzime din serul sanguin este crescută în bolile musculare? Aplicație clinică a enzimelor Creatina fosfokinaza (CPK) Cea mai sensibilă și specifică ny test pentru boli musculare Aldolaza Crește cu afectarea mușchilor, ficatului nici eritrocite Lactat dehidrogenază Creșterea bolilor mușchilor, ficatului, anomalii ale eritrocitare etc Aspartat aminotransferaza (AST) Cel mai specific test pentru afectarea inflamatorie a mușchilor Care sunt cauzele creșterii activității creatin fosfokinazei serice care nu sunt asociate cu miopatie? Injecții intramusculare Leziuni de compresie musculară Stare după exerciții intense infarct miocardic Rasa umană (activitatea CPK la negrii sănătoși este semnificativ mai mare decât valorile "normale" obținute la oamenii din rasa albă) Ce este polineuropatia mononevrita multiplex! Polineuropatia mononevrita multiplex este un tip de afectare a componentelor motorii și senzoriale ale multor nervi periferici individuali, caracteristică manifestărilor neurologice ale vasculitei sistemice Mai întâi, un nerv periferic este afectat (de obicei cu o senzație de "arsură"), apoi alți nervi se unesc și funcțiile motorii sunt afectate Natura fragmentară a leziunii nervoase reflectă natura fragmentară a vasculitei vaselor care hrănesc nervul (pasa nervorum), care stă la baza neuropatiei SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Se folosesc studii speciale suplimentare în diagnosticul bolilor neuromusculare? STUDIU SPECIAL SUSPECT DE BOLĂ Anticorpi antinucleari serici Factorul reumatoid seric Complement seric Crioglobuline serice Antigenul de suprafață al hepatitei B și anticorpi la agentul cauzal al hepatitei C Anticorpi citoplasmatici antineutrofili Anticorpi anti-receptori de acetilcolină Hormon paratiroidian seric Electromiografie și testare a conducerii impulsului nervos Biopsie musculară Biopsie nervoasă Imagistică prin rezonanță magnetică Miopatie inflamatorie, vasculite Miopatie inflamatorie, vasculite Miopatie inflamatorie, vasculită Vasculită Vasculita Vasculita miastenia gravis Boala paratiroidiana Implicarea rădăcinilor coloanei vertebrale, a nervilor periferici sau a miopatiei Miopatii inflamatorii sau metabolice, vasculite Vasculita Leziuni ale măduvei spinării, rădăcinilor sau miopatiei Polineuropatia de tip mononevrita multiplex se observă numai în vasculită? Nu Diagnosticul diferențial include și: vasculită; sarcoidoza; Diabet; nevrita senzorială recurentă a lui Wartenburg nefropatie de plumb; (Wartenburg) Este mononevrita polineuropatia multiplex singurul tip de neuropatie în vasculită? Nu De obicei sunt identificate două tipuri de neuropatie periferică Polineuropatia de tip mononevrita multiplex este mai cunoscută, dar leziunea "mănuși și șosete" este mai frecventă Cu acesta din urmă, picioarele, tibia și mâinile sunt implicate în proces Neuropatia la majoritatea pacienților cu vasculită este o combinație de mononeurită multiplex și polineuropatie cu mănuși și șosete Care sunt cele mai frecvente cauze de durere și/sau slăbiciune la nivelul mușchilor proximali ai umărului și ai centurii pelvine? Cum se realizează diagnosticul diferențial dintre ele? BOALA DUREREA SLABIBUNE ESR CPK SER T IN SER Fibromialgie Da Nu Normal Normal Normal Reumatice Nu Nu Semnificativ Normal Normal Polimialgie Polimiozită De obicei Da Crește De obicei Normal Crește Normal Corticosteroid - Nu Nu Da Normal Normal Normal Miopatie Hipertiroidism Nu Da Normal Normal Ridicat Hipotiroidism Da Nu Normal Creștet Scăzut VSH - viteza de sedimentare a eritrocitelor; T - tiroxina CAPITOLUL MANAGEMENTUL MEDICAL PENTRU SISTEMUL NEURO-MUSCULAR Șase boli reprezintă mai mult de % din durerea sau slăbiciunea difuză, proximală Inițial, este necesar să se stabilească ce domină tabloul clinic: durere sau slăbiciune Pentru a se asigura că există o adevărată slăbiciune, medicul ar trebui să-i ceară pacientului să îndure durerea care apare în timpul tensiunii musculare, ceea ce va permite o evaluare completă a forței musculare Pacienții cu fibromialgie și polimialgie reumatică se plâng uneori de slăbiciune pe lângă durere, dar examenul fizic nu evidențiază o slăbiciune adevărată Care este valoarea diagnostică a AVC la tineri? Ce boli reumatismale trebuie avute in vedere in diagnosticul diferential al leziunilor vasculare cerebrale? Boala vasculară cerebrală apare de obicei la persoanele cu vârsta peste de ani și se bazează pe hipertensiune arterială pe termen lung, ateroscleroză sau embolie din surse cardiace Dacă patologia vaselor cerebrale este detectată la persoanele cu vârsta mai mică de de ani, atunci este necesar să se presupună prezența următoarelor boli reumatologice: lupus eritematos sistemic; angiita izolată a sistemului nervos central; sindromul anticorpilor antifosfolipidici; poliarterita nodulară; arterita Takayasu; granulomatoza Wegener Literatură aleasă Bohlmeyer A N B și colab Evaluarea testelor de laborator ca ghid pentru diagnosticul și terapia miozitei Rheum Dis, Clinica North Am , : - , Bresnihan B Artrita și slăbiciune musculară sau neuropatie În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby-Year Book Europe Ltd , , - Brick JE, Brick JF Manifestări neurologice ale bolii reumatice Neurol Clin , : - , Kissel JT, Mendell JR Neuropatie vasculară Neurol Clin : - , Slăbiciune Miller ML În: Kelly WM, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Nissenbaum MA, Adamis MK Imagistica prin rezonanță magnetică în reumatologie: o prezentare generală Rheum Dis Clin North Am , : - , Plotz PH Nu miozită: O serie de întâlniri întâmplătoare JAMA, : - , Tervaert JWC, Kallenberg C Manifestări neurologice ale vasculitilor sistemice Rheum Dis Clin North Am : - , Wolf PL Anomalii ale enzimelor serice în bolile mușchilor scheletici A m J Clin Pathol , : - , Wortmann RL Boală inflamatorie a mușchilor În: Kelly WM, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Wortmann RL Simptomele bolii musculare evaluare și semnificație Taur Rheum Dis , ( ): - , SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI CAPITOLUL EVALUAREA SĂNĂTĂȚII Sterling West, MD Care sunt preocupările unui pacient care este diagnosticat pentru prima dată cu boală reumatică? • De ce mi s-a întâmplat asta? • Este posibil să se reducă durerea și alte manifestări ale bolii? • Îmi voi pierde capacitatea de a lucra și voi deveni dependent de ajutorul altora? Care este scopul principal al îngrijirii medicale pentru boala reumatismală cronică? În orice boală reumatismală cronică, ea constă în menținerea sau restabilirea capacității pacientului de a funcționa pe deplin în relațiile personale, familiale și comunitare Care sunt metodele tradiționale de evaluare a activității bolii reumatice și/sau a răspunsului la terapie? Anamneză: care este starea generală a pacientului în comparație cu examinarea anterioară, inclusiv severitatea sindromului de durere Examinare obiectivă: determinarea numărului de articulații dureroase și umflate, gama de mișcare a articulațiilor, identificarea deformărilor, examinarea sistemului neuromuscular și a altor sisteme și organe Studii de laborator (VSH, etc ) și cu raze X În timpul examinării, medicul dezvăluie tulburări anatomice (scăderea amplitudinii de mișcare, deformări evidente) și determină activitatea bolii Cu toate acestea, nu este întotdeauna posibil să se obțină informații despre prezența tulburărilor funcționale Cum se determină starea funcțională generală a unui pacient cu o boală reumatismală cronică (sau cea a oricărei boli cronice)? Pe lângă istoricul, examinarea fizică și testele de laborator, trebuie făcute și următoarele: - evaluarea stării fizice; - evaluarea psihologică (starea funcţiilor psihice); - adaptarea socială Ce întrebări care necesită un răspuns detaliat ar trebui puse unui pacient cu boală reumatismală pentru a-și forma o opinie despre starea lui funcțională? Ești în stare să faci ce vrei? Care este cel mai dificil pentru tine? Există ceva ce trebuie făcut pe care fie nu puteți face, fie aveți dificultăți în a o face? CAPITOLUL EVALUAREA SĂNĂTĂȚII Există ceva ce ți-ar plăcea să faci, dar fie nu poți să o faci, fie faci cu greu? În timpul unei zile obișnuite, ce restricții trebuie să depășiți? Gestionați responsabilitățile familiale? Somnul și spălatul sunt perturbate? Cum se evaluează starea fizică? Evaluarea fizică include următoarele elemente: • capacitatea de a desfasura activitati zilnice; • valoarea deplină a odihnei și a participării la activități legate de activitățile în aer liber; • munca în afara casei, treburile casnice, instruirea; • activitate sexuală; • vis Ce se ține cont la evaluarea capacității pacientului de a îndeplini funcțiile zilnice? Capacitatea de a efectua activități zilnice include posibilitatea de auto-îngrijire, adică trebuie păstrată funcția membrului superior, precum și mișcarea, care se bazează pe funcționarea normală a membrelor inferioare Evaluarea capacității de autoservire Pat (dormitor) - mobilitate in pat si dressing Baie - toaletă privată, spălătorie Bucătăria este recepția și pregătirea mâncării Alte treburi gospodărești sunt capacitatea de a întinde mâna și de a lua lucruri Evaluarea capacității de mișcare Mers pe jos Urcând scările Ridicarea din poziție șezând și culcat Numiți elementele de evaluare a stării psihologice Funcțiile conștiinței, starea emoțională (depresie, anxietate, dispoziție), capacitatea de adaptare psihologică, îndeplinirea prescripțiilor medicului Ce se ține cont la evaluarea capacității de funcționare socială a pacientului? • Sprijin social (din familie, prieteni, societate) • Relații interpersonale (în familie, cu prietenii, în societate) • Integrarea socială (în familie, cu prietenii, în societate) • Capacitatea de a-și juca rolul în societate • Relațiile în familie • Situația socio-economică și financiară Ce metode se folosesc pentru aprecierea stării funcţionale generale a unui pacient cu boală reumatismală? Au fost elaborate mai multe chestionare pentru un studiu cuprinzător al sănătății generale, cu ajutorul cărora este posibilă evaluarea simultană a diferitelor aspecte ale stării funcționale și ale activității bolii la un anumit moment în timp SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI nici Multe dintre aceste chestionare sunt completate chiar de pacient sau în colaborare cu personal special instruit Datele obținute în cursul unor astfel de anchete permit identificarea tulburărilor funcționale care prezintă o problemă pentru pacient și necesită o evaluare și un tratament suplimentar Chestionarele sunt uneori completate periodic, ceea ce face posibilă detectarea modificărilor în starea clinică și funcțională și evaluarea eficacității terapiei Numiți chestionarele pentru un studiu cuprinzător al stării de sănătate, cel mai des folosite în bolile reumatismale cronice Chestionare pentru studiul sănătății generale Sickness Impact Profit (SIP) - manifestări ale bolii Studiu privind rezultatele medicale, de articole, Sondaj de sănătate pe scurt (SF- ) Chestionare pentru boli reumatismale Artrita reumatoida si/sau osteoartrita Scale de măsurare a impactului artritei (AIMS și ) Chestionarul de evaluare a sănătății Stanford (HAQ) Chestionarul HAQ modificat (MHAQ) McMaster-Toronto (MACTAR) Spondiloartropatii H AQ-Spond Juvenile HAQ - Chestionar pentru sănătatea copiilor Lupus eritematos sistemic Indexul Grupului de Evaluare a Lupusului din Insulele Britanice (BILAG) Indicele de activitate a bolii LES (SLEDAI) - indicele de activitate a LES Măsurarea activității SLE (SLAM) - scară de activitate SLE Durere Scala vizuală analogă a durerii (VAPS) - o scară de analogi vizuali ai durerii McGill Pain Questionnaire - Chestionar McGill Pain Dizabilitate Ronald în chestionarul durerilor de spate AIMS și HAQ pot fi folosite nu numai pentru artrita reumatoidă, ci și pentru multe alte boli reumatice Unele dintre chestionare sunt emise în diferite limbi Trebuie amintit că cu ajutorul chestionarelor este posibilă identificarea tulburărilor funcționale, dar este imposibil să se stabilească etiologia acestor tulburări Ce probleme apar la utilizarea chestionarelor în practica clinică? • Diferențe în capacitatea de a se stime de sine la diferiți pacienți • Incoerență în completarea formularelor de către același pacient • Chestionarele identifică modificările întârziate și lipsa de consens asupra modificărilor care au semnificație clinică • Durata sondajului CAPITOLUL EXAMENUL PREOPERATORIU AL PACIENTULUI Care sunt criteriile de clasificare pentru starea funcțională generală propuse de Colegiul American de Reumatologie Clasa I: Se păstrează capacitatea de a efectua activități zilnice normale (îngrijire de sine, muncă și petrecere a timpului liber) Clasa a II-a: capacitatea de auto-îngrijire și activități profesionale este păstrată, dar activitatea recreativă este limitată Clasa III: capacitatea de autoservire este păstrată, dar activitățile profesionale și de agrement sunt limitate Clasa IV: capacitate limitată pentru auto-îngrijire, activități ocupaționale și recreative În conformitate cu această clasificare, medicul, pe baza rezultatelor examinării, trimite pacientul la o anumită clasă funcțională Literatură aleasă Comitetul pentru glosar al Colegiului American de Reumatologie: Dicționar al bolilor reumatice: Voi III Măsurarea stării de sănătate Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, Calkins DR, Rubenstein LV, Cleary PD și colab Nerecunoașterea de către medici a dizabilității funcționale la pacienții ambulatori Ann Intern Med : - , Hochberg M C şi colab Colegiul American de Reumatologie a revizuit criteriile pentru clasificarea statusului funcțional global în artrita reumatoidă Arthritis Rheum , : - , Evaluarea stării de sănătate Meenan RF În: Schumacher HR Jr (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Ramey DR, Raynauld JP, Fries JF Chestionarul de evaluare a sănătății : Stare și revizuire Arthritis Care Res , : - , Ware JE, Sherbourne CD Studiul asupra rezultatelor medicale -Item Short-Form Health Survey (SF- ): Cadrul conceptual și selecția itemului Med Care, : - , Wolfe F Chestionare privind starea de sănătate Rheum Dis Clin North Am , : - , CAPITOLUL Richard J Shea, M D De ce un pacient cu boală reumatică este supus unui examen preoperator? De regulă, complicațiile postoperatorii la pacienții cu boli reumatice nu sunt cauzate de intervenții chirurgicale sau anestezie, ci de exacerbarea patologiei terapeutice anterioare În special, acest lucru se întâmplă din cauza stadiului avansat al bolii, a complicațiilor terapiei medicamentoase și a limitărilor în starea funcțională Metoda de examinare preoperatorie SECȚIUNEA III STUDIU ci să identifice factorii care cresc riscul de intervenție chirurgicală și să se asigure că sunt luate măsuri pentru prevenirea complicațiilor Care este schema de examinare preoperatorie a unui pacient cu boală reumatismală? O examinare cuprinzătoare ar trebui efectuată conform schemei "ABCDE'S": A - Ajustarea medicamentelor, optimizarea terapiei medicamentoase; B - Profilaxia bacteriană, prevenirea complicațiilor bacteriene; C - Boala coloanei cervicale, excluderea leziunilor coloanei cervicale; D - Profilaxia trombozei venoase profunde, prevenirea trombozei venoase profunde; E - Evaluează amploarea și activitatea bolii, evaluarea prevalenței și activității bolii; S - Acoperire cu steroizi în doză de stres, crescând doza de steroizi la "stres" Ce se înțelege prin "operabilitatea" pacientului? Termenul "operabilitate" a fost utilizat pe scară largă într-o perioadă în care sarcina examinării preoperatorii era de a împărți pacienții în categorii supuși tratamentului chirurgical ("operabili") și nepotriviți ("inoperabili") În acest sens, acest termen este acum rar folosit, deoarece principala boală terapeutică, de regulă, nu este un motiv pentru refuzul tratamentului chirurgical, ci indică mai degrabă un risc crescut de complicații Prin urmare, sarcina examinării preoperatorii este de a determina categoria de risc Ce analize de laborator trebuie efectuate atunci când se pregătește un pacient cu boală reumatismală pentru o operație planificată? Toți pacienții trebuie să facă un test de sânge clinic, să determine concentrația de azot ureic din sânge, creatinina, precum și să efectueze o analiză generală și o urocultură Alte investigații posibile în absența simptomelor includ: INDICAȚII DE STUDIU PENTRU REALIZARE Teste ale funcției hepatice Timp de protrombină (timp parțial de tromboplastină) Electrocardiografie Utilizarea de AINS, preparate de aur, metotrexat Boală hepatică sau tulburare de sângerare Sindrom de anticorpi antifosfolipidici Vârsta > ani Boală cardiacă ischemică Timp de sângerare Radiografia toracică Discutabil; posibil cu utilizarea recentă a AINS Artrită pe termen lung Boli pulmonare sau cardiovasculare Chirurgie toracică Vârsta > de ani Teste ale funcției respiratorii (gaze din sângele arterial) Radiografia coloanei cervicale Vezi indicațiile pentru radiografie toracică Artrita reumatoidă, poliartrita reumatoidă juvenilă Există un risc crescut de complicații în perioada perioperatorie la un pacient cu boală reumatismală? La pacienții cu boală reumatică, poate exista o incidență mai mare a infecției la locul inciziei și vindecarea întârziată a rănilor, care este de obicei asociată cu acțiunea medicamentelor utilizate pentru boala de bază CAPITOLUL EXAMENUL PREOPERATORIU AL PACIENTULUI Se efectuează operație electivă dacă un pacient cu poliartrită reumatoidă are sinovită activă? Nu În perioada postoperatorie, intensitatea durerii articulare la pacienții cu sinovită activă crește, ceea ce afectează starea funcțională a acestora, complică reabilitarea și crește durata spitalizării În cazul sinovitei active și a tulburărilor funcționale asociate, procesul inflamator ar trebui, dacă este posibil, să fie eliminat înainte de intervenția chirurgicală electivă De ce este important să excludem leziuni ale coloanei cervicale înainte de operație la pacienții cu poliartrită reumatoidă? Instabilitatea coloanei cervicale se găsește la aproape % dintre pacienții cu PR care așteaptă o intervenție chirurgicală electivă Sinovita proliferativă pe suprafețele articulare ale vertebrelor cervicale poate provoca eroziunea structurilor osoase din jur și distrugerea sau insuficiența aparatului ligamentar de susținere În special, subluxația la nivelul articulației atlanto-axiale apare din cauza slăbirii ligamentului transversal care ține procesul odontoid al celei de-a doua vertebre cervicale împotriva arcului anterior al primei vertebre cervicale Deplasarea capului în timpul intubării și transportului pacientului, în special flexia sau extensia completă, poate duce la compresia măduvei spinării de către procesul odontoid al celei de-a doua vertebre cervicale Ce factori cresc riscul de leziune a coloanei cervicale la pacienții cu poliartrită reumatoidă? C - Utilizarea corticosteroizilor, luarea de corticosteroizi; S - RA seropozitiv, RA seropozitiv; Р - Distrugerea articulațiilor periferice, distrugerea articulațiilor periferice; I - Afectarea nervilor cervicali, afectarea nervilor cervicali (parestezii, dureri de gât, slăbiciune); N - Noduli, noduli reumatoizi; E - Boală stabilită, boală de lungă durată (> ani) Majoritatea anestezilor recomandă examinarea preoperatorie cu raze X la toți pacienții cu RA, deoarece este posibil să existe o leziune pronunțată care să fie asimptomatică Cum este diagnosticată instabilitatea atlanto-axială? Instabilitate atlanto-axială Săgețile indică o abatere semnificativă a procesului odontoid al celei de-a doua vertebre cervicale de la arcul anterior al primei vertebre cervicale în poziția de extensie (A) și flexie (B) la un pacient cu RA severă SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI Pe radiografii în pozițiile de flexie și extensie laterală se detectează o deplasare a procesului odontoid de peste mm față de poziția sa normală la arcul anterior al primei vertebre cervicale Care este tactica pentru leziunile coloanei cervicale? În cazul manifestărilor clinice, stabilizarea chirurgicală trebuie să precedă intervenția chirurgicală electivă Pentru leziunile asimptomatice sau ușoare, intubația poate fi efectuată folosind o tehnică cu fibră optică, care reduce intervalul de mișcare asociat cu intubația standard Un guler cervical moale purtat înainte și postoperator va servi ca un memento pentru a trata acest pacient cu grijă, dar nu va asigura o coloană instabilă I Cum se manifestă leziunea articulațiilor cricoaritenoide ale laringelui? Poate provoca complicații ale anesteziei? Articulația cricoaritenoidiană (CC) este o articulație adevărată cu două suprafețe articulare Este supus acelorași modificări distructive în RA ca și alte articulații mici Țesutul sinovial în proliferare se poate răspândi de-a lungul suprafețelor articulare ale articulației HF în timpul exacerbărilor bolii și poate perturba mobilitatea corzilor vocale, care se manifestă prin simptome de durere în trahee, disfonie, stridor, dificultăți de respirație și disartrie La pacienții cu manifestări minime de sinovită, în timp, este posibilă înlocuirea cartilajului normal cu țesut fibros și anchilozarea articulației În acest caz, diagnosticul clinic al leziunilor articulațiilor FI poate fi dificil; iar o încercare de intubare endotraheală prin tehnica standard duce la traumatisme ale corzilor vocale induse, urmate de edem, inflamație și obstrucție a căilor respiratorii Cine este expus riscului de boală a articulației cricoaritenoide? Gradul de deteriorare se corelează cu prevalența și activitatea procesului în articulațiile periferice Patologia laringiană este detectată în timpul laringoscopiei la aproape % dintre pacienți, dar este rareori semnificativă clinic Care este tactica în caz de afectare a articulațiilor cricoaritenoide? Laringoscopia preoperatorie cu fibră optică este recomandată tuturor pacienților cu boală simptomatică a articulației șoldului În cazurile ușoare, poate fi luat în considerare tratamentul sistemic preoperator cu corticosteroizi (prednison mg pe cale orală de trei ori pe zi) sau injectarea de acetonidă de triamcinolon în articulația PV In plus, in timpul interventiei chirurgicale se recomanda intubarea cu laringoscop cu fibra optica Pacienților cu o formă severă a leziunii li se prezintă o traheostomie planificată dacă corzile vocale sunt într-o stare de aducție cronică Ar trebui întreruptă aspirina la pacienţii cu boală reumatismală în perioada preoperatorie? Utilizarea medicamentelor care conțin aspirină și salicilat este însoțită de un risc crescut de sângerare în timpul intervenției chirurgicale, deoarece aceste medicamente perturbă agregarea trombocitelor pe durata de viață a trombocitelor ( - zile) Cu toate acestea, semnificația clinică a pierderii excesive de sânge și posibilitatea predicției acesteia prin determinarea timpului de sângerare (BT) rămân neclare Cu toate acestea, majoritatea chirurgilor recomandă ca preparatele care conțin salicilat să fie întrerupte cu - zile înainte de intervenția chirurgicală planificată AINS scurt CAPITOLUL EXAMENUL PREOPERATORIU AL PACIENTULUI se pot administra acțiuni (ibuprofen, mg de trei ori pe zi, oprit cu o zi înainte de operație) sau prednison ( - mg pe zi) pentru a suprima activitatea bolii în perioada perioperatorie Reluarea terapiei cu aspirină este acceptabilă la - zile după operație Dar alte medicamente antiinflamatoare nesteroidiene (AINS)? Mecanismul tulburărilor de agregare plachetară a AINS este același cu cel al aspirinei, dar efectele acestora sunt reversibile atunci când medicamentul este întrerupt Utilizarea acestor medicamente în perioada perioperatorie este însoțită de o incidență mai mare a sângerărilor gastrointestinale Toate AINS trebuie întrerupte înainte de operație pentru o perioadă de patru până la cinci timpi de înjumătățire ale medicamentului, ceea ce asigură restabilirea funcției trombocitelor Reluarea terapiei este acceptabilă la - zile după intervenție chirurgicală (capitolul ) - Care este răspunsul normal al glandelor suprarenale la intervenții chirurgicale? În starea inițială (de repaus), glanda suprarenală secretă substanțe echivalente cu mg de hidrocortizon ( , mg de prednison) pe zi pe zi În condiții de stres, secreția crește până la o cantitate echivalentă cu - mg de hidrocortizon ( - mg de prednison) pe o perioadă de de ore Nivelurile de cortizol de obicei atinge vârful în primele de ore de la incizie și revin la valoarea inițială după de ore în absența factorilor care cresc stresul postoperator Ce cauzează insuficiența suprarenală în perioada perioperatorie? Corticosteroizii exogeni pot perturba funcționarea normală a sistemului hipotalamo-hipofizo-suprarenal și pot reduce excreția endogenă de cortizol Sub stres, producția de hormoni de către glanda suprarenală uneori nu satisface nevoile fiziologice, ceea ce duce la tulburări hemodinamice, febră, greață și alte simptome ale insuficienței suprarenale Un element obligatoriu al examenului preoperator ar trebui să fie determinarea gradului de risc de insuficiență suprarenală Cine prezintă un risc ridicat de insuficiență suprarenală? Pacienții cărora li se administrează zilnic prednison în doze mai mari decât cele fiziologice (> mg) timp de mai mult de săptămână în cele luni dinaintea intervenției chirurgicale Pacienții care folosesc în exces inhalatoarele cu corticosteroizi pentru a trata bolile inflamatorii pulmonare În cazuri rare, pacienţii cărora li sa administrat intraarticular corticosteroizi Ce investigații se efectuează în perioada preoperatorie la pacienții cu risc crescut de insuficiență suprarenală? O metodă simplă și fiabilă de evaluare a capacității glandei suprarenale de a răspunde la stres este testul de stimulare cu Cortrosyn (cosyntropin) După măsurarea cortizolului inițial, se administrează intravenos de unități de Cortrosyn (un analog ACTH); conținutul de cortizol este evaluat după de minute În condiții de funcționare normală a sistemului hipotalamo-hipofizo-suprarenal, concentrația studiată în timpul stimulării depășește μg SECȚIUNEA II EXAMINAREA PACIENTULUI Cum se determină doza de steroizi care trebuie administrată pentru stres? Principiile de bază ale selecției dozei de corticosteroizi la pacienții cu risc crescut de insuficiență suprarenală sunt prezentate mai jos Deoarece riscul de supradozaj este minim, iar complicațiile evitate pun viața în pericol, este mai bine să greșiți mai mult atunci când calculați doza de corticosteroizi Operatie majora: mg hidrocortizon IV înainte de livrare în sala de operație, apoi mg hidrocortizon IV la fiecare până la ore X doze, apoi mg hidrocortizon IV la fiecare până la ore X doze, apoi Hidrocortizon mg IV la fiecare până la ore X doze Stop! Intervenție chirurgicală minoră: mg hidrocortizon IV înainte de livrare în sala de operație, apoi mg hidrocortizon IV la fiecare - ore timp de de ore Opriți! Regimurile complexe de reducere graduală nu trebuie utilizate decât dacă complicațiile postoperatorii cresc durata stresului postoperator Pacienții tratați cu steroizi orali înainte de intervenția chirurgicală pot fi reluați la doze normale când protocolul este finalizat O doză echivalentă de prednison (oral) poate fi administrată imediat ce pacientul este capabil să ia medicamente pe cale orală ( mg prednison = mg hidrocortizon) Numiți cele două microorganisme care infectează cel mai adesea o proteză articulară în timpul intervenției chirurgicale Staphylococcus aureus (Staphylococcus aureus) Stafilococ epidermic (Staphylococcus epidermidis) Care este profilaxia antibiotică standard pentru intervenția chirurgicală de înlocuire a articulațiilor? • Cefazolin, g IV în de minute de la incizie, apoi la fiecare - ore pe toată durata operației • Vancomicină, g IV la ore, la pacienţii alergici la penicilină Administrarea profilactică a antibioticelor nu trebuie să dureze mai mult de de ore după intervenție chirurgicală Profilaxia cu antibiotice conform schemei descrise mai sus este indicată la un pacient cu articulație protetică înainte de procedurile dentare? Nu există un consens în rândul chirurgilor ortopedici, stomatologi și medici generaliști cu privire la oportunitatea profilaxiei cu antibiotice la pacienții cu o articulație protetică înainte de procedurile dentare In spate: Riscul de infectare a protezei articulare este similar cu cel al înlocuirii valvei cardiace, iar în acest din urmă caz, utilizarea profilactică a antibioticelor reduce semnificativ numărul de complicații după intervențiile stomatologice În experimente pe animale s-a confirmat faptul contaminării hematogene a protezelor articulare Au fost descrise numeroase cazuri de infectare a protezelor articulare după intervenții stomatologice CAPITOLUL EXAMENUL PREOPERATORIU AL PACIENTULUI Infecția se caracterizează prin consecințe severe, inclusiv îndepărtarea protezei, sepsis prelungit și moartea pacientului Administrarea obligatorie a antibioticelor ar fi rentabilă, chiar și luând în considerare costul tratării reacțiilor adverse la medicamente Împotriva: Riscul de infectare a protezei articulare după intervențiile stomatologice este diferit de cel cu înlocuirea valvei cardiace; nu există dovezi care să susțină profilaxia obligatorie Doza de microorganisme utilizate în experimentele pe animale a fost mare (jumătate dintre animale au murit din cauza septicemiei sau șocului) și nu este în concordanță cu bacteriemia temporară cauzată de procedurile dentare Într-o analiză a cazurilor raportate de infecție a protezelor articulare după proceduri dentare, Tin și Ferguson au concluzionat că doar unul sau două episoade îndeplinesc criteriile pentru stabilirea unei relații cauzale, în timp ce cazurile rămase au fost neconcludente Posibilitatea reacțiilor adverse la antibiotice, inclusiv șoc anafilactic fatal, este un risc care depășește cu mult beneficiul reducerii numărului de complicații infecțioase Administrarea obligatorie a antibioticelor tuturor pacienților, fără screening prealabil, nu este rentabilă Sunt de acord cu ultimul argument împotriva utilizării obligatorii a profilaxiei cu antibiotice Cu toate acestea, unii factori clinici, cum ar fi antecedentele de PR, utilizarea de corticosteroizi, diabetul și intervenția chirurgicală de înlocuire a protezei, s-au dovedit a crește riscul de infecție a protezei articulare Este probabil ca prescrierea de antibiotice pacienților din această categorie să fie eficientă (fără riscuri excesive) Deși nu există date concludente cu privire la alegerea antibioticului, utilizarea eritromicinei, cefalexinei sau cefradinei mg oral cu oră înainte și mg la ore după procedură este considerată rațională Numiți opțiunile posibile pentru prevenirea trombozei venoase profunde la pacienții supuși unei intervenții chirurgicale de înlocuire a articulației • Coumadin, mg cu o zi înainte de operație, apoi mg în seara zilei intervenției chirurgicale, apoi dozarea pe scară variabilă, menținând timpul de protrombină în - secunde (INR - ) până la externare • Heparină UI sc înainte de operație, apoi UI la fiecare ore după intervenție chirurgicală, urmată de dozare la scară variabilă zi mai târziu cu timp parțial de tromboplastină la limita superioară a normalului până la externare • Dispozitive pneumatice de compresie pe extremitățile inferioare, continuu până la mers sau descărcare Utilizarea heparinei cu greutate moleculară mică este în stadiu experimental Ar trebui întrerupte medicamentele citotoxice (de bază) înainte de o operație planificată? Majoritatea medicamentelor pot fi continuate în perioada perioperatorie Unele studii indică necesitatea întreruperii tratamentului cu metotrexat cu - săptămâni înainte de intervenția chirurgicală electivă Această strategie pare logică dacă SECȚIUNEA III EXAMINAREA PACIENTULUI în acest timp, activitatea bolii poate fi suprimată prin adăugarea de AINS sau prednison într-o doză mică Recomand oprirea metotrexatului cu saptamana inainte si saptamana dupa operatie Date și recomandări privind utilizarea medicamentelor de bază în perioada perioperatorie MEDICAMENTE TOXICĂ ȚINTĂ RISC CREȘT DE INFECȚIE RECOMANDĂRI ÎNTARZIATE DE VINDEREA RĂNII Hidroxiclorochină Retina Fără date, puțin probabil Fără date, > puțin probabil Continuați dacă pacientul mănâncă Preparate orale de aur Tract gastrointestinal, sistem hematopoietic, rinichi, rar ficat Fără date Fără date Continuați dacă pacientul mănâncă Preparate de aur intramuscular Sistem hematopoietic, rinichi, plămâni, piele, ficat Fără date Fără date Continuare Penicilamină Sistem hematopoietic, rinichi, plămâni, rar - miastenie Nu există date Datele sunt inconsecvente Anulează timp de - săptămâni (?) Metotrexat Ficat, sistem hematopoietic, plămâni Posibil Posibil Continuarea; dacă riscul pare mare, întrerupeți tratamentul cu săptămână înainte de operație și reporniți la săptămână după operație Din: Sorokin R Management of the Patient with Rheumatic Diseases Going to Surgery, Philadelphia, WB Saunders, , ; cu permisiunea În a -a zi după colecistectomie, un pacient cu RA a dezvoltat umflături, durere și temperatură locală crescută peste articulația genunchiului Ar trebui efectuată o artrocenteză? Da Un proces inflamator acut în articulație în perioada postoperatorie necesită întotdeauna aspirație pentru a exclude artrita infecțioasă Aceste manifestări nu trebuie considerate inițial ca o exacerbare a RA, mai ales dacă procesul din articulația afectată nu corespunde activității bolii în ansamblu Un pacient cu tofi gută cronică în perioada postoperatorie dezvoltă brusc durere și umflătură în zona articulației genunchiului stâng Aspirația a scos la iveală cristale în formă de ac cu refracție negativă Este posibil să fii sigur de diagnosticul de artrită gutoasă acută? Nu încă La un pacient cu gută cronică, cristalele de acid uric pot fi detectate prin aspirarea lichidului sinovial din articulație fără inflamație locală Prin urmare, în acest caz, prezența lor nu este suficientă pentru un diagnostic Având în vedere că artrita infecțioasă și guta pot coexista, trebuie făcută microscopie cu colorație Gram și cultura lichidului sinovial CAPITOLUL EXAMENUL PREOPERATORIU AL PACIENTULUI Numiți factorii predispozanți pentru apariția gutei în perioada postoperatorie Deshidratare Creșterea producției de acid uric din cauza descompunerii adenozin-trifosfatului (utilizarea energiei) în timpul intervenției chirurgicale Medicamente (diuretice, heparină, ciclosporină) Traume articulare minime în timpul intervenției chirurgicale și transportului Infecții Excesul de nutriție parenterală Stresul operațional Care sunt opțiunile pentru tratamentul artritei gutoase acute în perioada postoperatorie, dacă pacientul nu are voie să ia medicamente pe cale orală? • Indometacin, mg de trei ori pe zi prin sonda nazogastrică sau supozitoare rectale • Colchicină, mg în ml ser fiziologic, IV timp de minute Poate fi repetat la o doză de mg la fiecare ore de două ori (Aportul de colchicină pe cale orală este interzis în zile după administrarea intravenoasă ) Doza de colchicină este redusă dacă există o patologie a ficatului sau a rinichilor • ACTH, unităţi intravenos lent sau unităţi intramuscular • Triamcinolon acetonid, mg intramuscular • Triamcinolonul într-o formă specială este injectat în articulație, dacă este exclusă artrita infecțioasă Literatură aleasă Profilaxia antimicrobiană în chirurgie Med Lett Drugs Ther , : - , Connelly CS, Panush RS Ar trebui întrerupte medicamentele antiinflamatoare nesteroidiene înainte de intervenția chirurgicală electivă? Arc Intern Med , : - , Dockery K M , Sismanis A , Abedi E Artrita reumatoidă a laringelui: importanța diagnosticului precoce și a terapiei cu corticosteroizi sud med J , : - , Goldman DR Surgery la pacienții cu disfuncție endocrină Med Clin North Am , : - , Merii GJ, Weitz HH (eds) Managementul medical al pacientului chirurgical Philadelphia, WB Saunders, Schneller S Considerații medicale pentru îngrijirea perioperatorie pentru chirurgia reumatoidă Hand Clin , : - , Segreti J Rolul antibioticelor profilactice în prevenirea infecțiilor dispozitivelor protetice Infecta Dis Clin North Am : - , Sorokin R Managementul pacientului cu boli reumatismale care merge la operație Med Clin North Am : - , Thyne GM, Ferguson JW Profilaxia antibiotică în timpul tratamentului stomatologic la pacienții cu articulații protetice J Chirurgie articulară osoasă Br B: - , White RH Evaluarea preoperatorie a pacienților cu poliartrită reumatoidă Semin Arthritis Rheum , : - , IV Boli sistemice ale țesutului conjunctiv Mi-e frică: lupul mă chinuie dinăuntru Dintr-o scrisoare de la Flannery O'Connor, care suferă de lupus eritematos sistemic, către sora ei Mariella Gable, iulie R S Sunt oferite rugăciuni M-am săturat să fiu bolnav Dintr-o scrisoare a lui Flannery O'Connor către Louise Abbott, mai CAPITOLUL ARTRITĂ REUMATOIDĂ James O'Dell, MD Definiți artrita reumatoidă Artrita reumatoidă (AR) este o boală inflamatorie sistemică cronică, cu etiologie necunoscută, caracterizată prin afectarea articulară simetrică În RA, este afectată în primul rând membrana sinovială a articulației, în care apar procese inflamatorii Celulele sinoviale proliferează activ, formând un țesut de granulație agresiv - pannus, care, în procesul de creștere, distruge oasele, țesuturile cartilajului și ligamentele, ceea ce duce la distrugerea și deformarea articulației De obicei, în RA, pe lângă afectarea articulațiilor, se observă și alte manifestări ale bolii; factorul reumatoid este detectat în serul sanguin, dar artrita este încă principalul simptom al bolii Enumerați criteriile de diagnostic pentru RA Criteriile pentru artrita reumatoidă, revizuite în , includ: Rigiditatea matinală în și în jurul articulațiilor care durează cel puțin oră până când starea se îmbunătățește maxim Umflare (artrita) în cel puțin trei zone articulare Tumefacție (artrita) în cel puțin una dintre zonele articulare (articulațiile interfalangiene proximale (PMF), metacarpofalangiene (MF) sau radiocarpiene) Simetria artritei Noduli subcutanați Factorul reumatoid seric Modificări la radiografiile articulațiilor mâinilor și încheieturii mâinii (eroziune sau osteoporoză articulară semnificativă în articulațiile afectate) Criteriile de la la trebuie să fie prezente timp de cel puțin săptămâni Diagnosticul RA se bazează pe prezența a cel puțin patru criterii Sensibilitatea acestor criterii este de %, iar specificitatea este de % Aceste date au fost obținute prin compararea fiabilității lor în lotul de pacienți cu PR și grupul de control al persoanelor care suferă de alte boli reumatismale SECȚIUNEA IV, BOLI SISTEMICE ALE ȚESUTULUI CONECTIV Trebuie subliniat faptul că primele cinci criterii sunt identificate în timpul unui examen medical Astfel, diagnosticul de PR se bazează în principal pe date clinice Marea majoritate a pacienților cu RA suferă de poliartrita simetrică a articulațiilor mici ale mâinilor (PMF, PF), încheieturii mâinii și articulațiilor metatarsofalangiene La mai mult de % dintre pacienți, factorul reumatoid se găsește în serul sanguin (titru > : ), iar majoritatea pacienților dezvoltă eroziune osoasă în apropierea articulațiilor mici în primii doi ani de la debutul bolii Ce boli ar trebui excluse înainte ca un pacient să fie diagnosticat cu artrită reumatoidă? Boli comune Spondiloartropatii seronegative Boli ale țesutului conjunctiv (CTD, LES, sclerodermie, polimiozită, vasculite, CTD mixte, polimialgie reumatică) Poliartrita cu guta Artropatia pirofosfatică Osteoartrita Infecție virală (parvovirus, rubeolă, hepatită B etc ) Fibromialgie Boli mai puțin frecvente Hipotiroidismul Endocardita bacteriană subacută Hemocromatoza Osteoartropatie pulmonară hipertrofică Hiperlipidemie (tipurile II, IV) Hemoglobinopatii Policondrita recidivanta febră reumatică Sarcoidoza boala Lyme Artropatia amiloidă boli rare Febra mediteraneană familială Reticulohistiocitoză multicentrică Boala Whipple Limfadenopatie angioimunoblastică Clinicianul trebuie să fie conștient de faptul că pacientul poate suferi de o altă boală decât RA, mai ales dacă are boală articulară asimetrică sau artrită articulară mare; sau articulațiile coloanei vertebrale sunt implicate; sau aveți boală de rinichi; sau fără factor reumatoid, leucopenie, hipocomplementemie detectată în analizele de sânge; sau pe radiografii nu există eroziune a țesutului osos la multe luni de la debutul bolii Povestește-ne despre epidemiologia RA • Curse Prevalența bolii în rândul reprezentanților diferitelor rase este aceeași • Etajul Femeile se îmbolnăvesc mai des decât bărbații de ori • Vârsta Vârsta medie de debut a bolii este de - de ani CAPITOLUL ARTRITĂ REUMATOIDĂ • Aproximativ % din populația SUA este afectată Prevalența bolii crește odată cu vârsta Care este rolul eredității în dezvoltarea RA? Pacienții cu RA au adesea HLA-DR și, într-o măsură mai mică, HLA-DR Peste % dintre pacienți au unul dintre acești antigene HLA, mai ales adesea aceștia se găsesc la acei pacienți la care boala este severă (cu manifestări extraarticulare, nevoie de înlocuire articulară etc ) Cel mai sever curs al bolii este observat la persoanele care sunt homozigote sau heterozigote pentru genele alelice numite Cu toate acestea, HLA-DR este detectat la - % dintre persoanele din populația generală, astfel încât patogeneza RA nu poate fi explicată numai prin factori genetici Pentru dezvoltarea bolii este necesară influența altor factori (declanșatori) Ce anume este încă neclar Această problemă este în prezent studiată activ Descrieți începutul RA Debutul RA este de obicei fie subacut ( %), fie gradual ( %), cu durere artritică, umflare și rigiditate articulară; numărul articulațiilor afectate crește în câteva săptămâni și chiar luni Aproximativ % dintre pacienți au un debut acut de PR, iar unii au doar episoade periodice de recurență a simptomelor, care apoi se dezvoltă într-o boală cronică Ce articulații sunt frecvent afectate în PR? Articulațiile cel mai frecvent afectate în PR (%) Metacarpofalangian Încheietura Interfalangian proximal genunchi Metatarsofalangian Umăr Glezna/talocalcaneal Articulațiile coloanei vertebrale cervicale (în special С| ц) coate Temporomandibulară - - - - - - - - - - - Pentru stadiul incipient al bolii, este deosebit de caracteristică înfrângerea articulațiilor metacarpofalangiene, interfalangiene proximale, radiocarpiene și metatarsofalangiene Mai târziu, articulațiile mari sunt implicate în proces La debutul bolii se poate dezvolta oligoartrita (inflamația a - articulații), care în câteva săptămâni sau luni se transformă treptat în poliartrită cu afectare simetrică a articulațiilor Implicarea coloanei toraco-lombare, a articulațiilor sacroiliace sau a articulațiilor interfalangiene distale este necaracteristică PR; în acest caz, este necesar să se clarifice diagnosticul Deci, odată cu înfrângerea articulațiilor sacroiliace, ar trebui suspectată spondiloartropatia seronegativă Afectarea articulațiilor interfalangiene distale este tipică artritei în psoriazis, iar afectarea coloanei lombare și a articulațiilor interfalangiene distale este observată, de regulă, în osteoartrita SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Ce se înțelege prin "boală articulară simetrică"? Simetria înseamnă înfrângerea acelorași articulații de ambele părți În plus, în PR, întreaga articulație este implicată în proces, spre deosebire de osteoartrita, când sunt afectate doar acele zone care sunt cele mai expuse la stres mecanic Ce este pannus? Focalizarea principală a procesului inflamator în PR este localizată în membrana sinovială a articulației Infiltratul inflamator este format din celule mononucleare, în principal limfocite T, precum și macrofage și plasmocite activate, dintre care unele produc factor reumatoid Celulele sinoviale proliferează intens, membrana sinovială se umflă, se îngroașă, formează excrescențe în țesuturile subiacente O astfel de membrană sinovială se numește pannus; are capacitatea de a crește în țesutul osos și cartilaj, ceea ce duce la distrugerea structurilor articulare Este important de menționat că leucocitele polimorfonucleare (PMNL) nu se găsesc practic în membrana sinovială, în timp ce predomină în lichidul sinovial Enzimele proteolitice ale neutrofilelor contribuie, de asemenea, la distrugerea cartilajului articular Enumerați cele mai frecvente deformări ale mâinii în PR Tumefacție fusiformă - sinovită a articulațiilor interfalangiene proximale, dobândind forma unui fus Deformarea tipului "boutonniere" ("buttoniere") - flexia persistentă a articulației interfalangiene proximale și extinderea articulației interfalangiene distale, cauzată de slăbiciunea fibrelor centrale ale tendonului extensor și deplasarea fibrelor laterale ale acestui extensor către partea palmară; ca urmare, degetul pare a fi înfilat în butoniera Deformare de tip "gât de lebădă" - dezvoltată datorită contracției persistente a mușchilor flexori ai articulațiilor metacarpofalangiene a contracturii acestora, precum și hiperextensie în interfalangianul proximal și flexia în articulațiile interfalangiene distale Deviația ulnară a degetelor cu luxații incomplete în articulațiile metacarpofalangiene A Deformări ale degetelor de tip "gât de lebădă" (degetele II-IV) și de tip "boutonniere" (degetul V) B Deviația cubitală a degetelor (de remarcat nodulii reumatoizi) (Din: Colecția de diapozitive clinice revizuite privind bolile reumatice Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) CAPITOLUL ARTRITĂ REUMATOIDĂ Enumerați cele mai frecvente deformări ale piciorului în PR Inflamația la nivelul articulațiilor metatarsofalangiene duce la subluxații ale capetelor metatarsiene și, în cele din urmă, la cea mai frecventă deformare a degetelor de la picioare la pacienții cu RA, "degetele cu gheare" sau "degetele în ciocan" Acești pacienți au probleme la purtarea pantofilor, deoarece își freacă adesea vârful degetelor, ceea ce poate provoca calusuri sau ulcere În plus, "pernele" fibroase-grăsime, care se află în mod normal sub capetele oaselor metatarsiene, sunt deplasate, expunându-le pe acestea din urmă În același timp, procesul de mers este însoțit de dureri foarte severe, se dezvoltă calusuri pe suprafața plantară a falangelor distale (pacienții își compară senzațiile cu mersul pe pietre ascuțite Implicarea articulațiilor metatarsiene în proces determină aplatizarea arcului și deformarea valgus a piciorului Descrieți semnele radiologice ale PR Pentru a le aminti, utilizați abrevierea ABCDE'S: A - încălcarea corespondenței (alinierii) suprafețelor articulare; fara anchiloza', B - tesut osos (oase): osteoporoza periarticulara (juxtaarticulara); fără periostita sau osteofite; C - tesut cartilaginos (cartilaj): reducerea unilaterala (simetrica) a spatiului articular in articulatiile supuse la solicitari mecanice; fără calcificarea cartilajului și a țesuturilor moi; D - deformari (deformatii) (cum ar fi "gât de lebada", "boutonniere", deviatie ulnara), leziunea este simetrica; E - eroziune marginală; S - umflarea țesuturilor moi (umflarea țesuturilor moi); noduli fără calcificare Modificările cu raze X în RA se dezvoltă pe parcursul mai multor luni În stadiile incipiente se constată osteoporoza periarticulară, care crește cu timpul Eroziunile osoase se observă în principal de-a lungul marginilor articulațiilor mici Mai târziu, apar îngustarea spațiului articular și deformări A Formarea eroziunilor osoase ale articulației metacarpofalangiene (săgeți) C Eroziunea articulațiilor metacarpofalangiene, îngustarea spațiilor articulare, deviația cubitală a degetelor (Din: Colecția de diapozitive clinice revizuite privind bolile reumatice Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) Enumerați modificările tipice în compoziția lichidului sinovial în PR Lichidul sinovial este de natură inflamatorie, numărul de leucocite variază de la la /mm Neutrofilia peste % este tipică Concentrația de proteine crește, iar conținutul de glucoză scade și este de - % din concentrație SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV nivelurile de glucoză din sânge Lichidul sinovial nu conține cristale sau bacterii Din păcate, nu există simptome specifice care să indice prezența RA Comparați semnele radiografice ale AR și osteoartritei (OA) SEMNUL RA OA Osteoscleroza - ++++ Osteofite + ++++ Osteoporoza +++ Simetria leziunii + -b + Eroziunea +++ Cavități subcondrale ++ ++ Îngustarea spațiului articular +++ Cum sunt afectate articulațiile coloanei cervicale în PR? Leziunile coloanei cervicale sunt observate la - % dintre pacienții cu RA În proces sunt implicate articulații de orice nivel, dar cel mai adesea - nivelul Cț [| Deoarece artrita articulațiilor intervertebrale duce la instabilitatea acestei părți a coloanei vertebrale cu posibilitatea deplasării vertebrelor, este foarte important să se efectueze o examinare cu raze X înainte de intervenția chirurgicală care necesită intubarea pacientului Manifestările posibile ale afectarii coloanei cervicale sunt următoarele: Leziuni la nivelul C[ ts (articulației atlanto-axiale) ( - % dintre pacienți): • Subluxatie anterioara in articulatia atlanto-axiala, in timp ce decalajul dintre procesul odontoid al celei de-a doua vertebre si arcul anterior al atlasului creste la mm sau mai mult Proliferarea celulelor sinoviale în jurul procesului odontoid duce la slăbiciune și ruperea ligamentului transvers al atlasului și a ligamentelor pterigoide care țin suprafețele articulare ale procesului odontoid și arcul anterior al atlasului în poziția corectă • Subluxatia verticala in articulatia atlanto-axiala apare datorita distrugerii articulatiilor laterale dintre si Sc În acest caz, arcul atlasului deviază în jos, iar procesul odontoid se deplasează în sus Un odontoid deplasat poate comprima trunchiul cerebral; si desi aceasta complicatie apare in mai putin de % din cazuri, are un prognostic neurologic foarte prost RMN-ul coloanei cervicale arată formarea pannusului la nivelul articulației atlanto-axiale (săgeată lungă) și compresia măduvei spinării de către procesul odontoid (săgeată scurtă) CAPITOLUL ARTRITĂ REUMATOIDĂ • Subluxația laterală (rotațională) în articulația atlanto-axială se dezvoltă ca urmare a distrugerii uneia dintre articulațiile laterale dintre Cj și CІb ducând la rotația lui C[ față de Cc și la înclinarea capului • Subluxatie posterioara in articulatia atlanto-axiala Subluxații ale vertebrelor cervicale subiacente ( - % dintre pacienți): • Subluxatii ale vertebrelor cervicale subiacente, uneori multiple, determinand o leziune de tip scara Articulațiile intervertebrale sunt implicate în proces, cel mai adesea la nivelul Sp sh și Spi-iv " • Eroziunea plăcilor de închidere ale vertebrelor și îngustarea spațiilor intervertebrale Discita reumatoidă apare din cauza creșterii pannusului în disc prin articulația Luschka Ce poate fi găsit într-un test clinic de sânge la un pacient cu RA? Majoritatea pacienților în faza activă a bolii dezvoltă anemie asociată cu un proces inflamator cronic Severitatea anemiei depinde de activitatea procesului și scade odată cu tratamentul cu succes al RA Numărul de trombocite din sânge este de obicei crescut și corespunde, de asemenea, severității bolii de bază Numărul de leucocite și formula leucocitelor sunt de obicei în limitele normale, dar leucopenia este observată în sindromul Felty Ce analize de laborator reflectă gradul de activitate al procesului patologic? Gradul de activitate a bolii este judecat de severitatea anemiei și trombocitozei Cu toate acestea, cei mai buni indicatori ai săi sunt valoarea ESR și nivelul proteinei C reactive Pentru monitorizarea actuală a pacienților cu PR se alege unul dintre acești indicatori, ținând cont însă de faptul că ambii sunt foarte nespecifici Ce este factorul reumatoid? Cât de des se găsește la pacienții cu PR? RF este un set de anticorpi la fragmentul Fc al moleculei de IgG RF poate aparține oricărui izotip (IgM, IgG, IgA, IgE), dar toți percep IgG ca un antigen După cum au arătat studiile de laborator, majoritatea RF aparțin izotipului IgM Se presupune că RF este produsă în corpul uman pentru a elimina complexele imune care circulă în sânge Astfel, în multe boli bazate pe inflamație cronică, RF este detectată în serul sanguin Aproximativ % dintre pacienții cu PR au RF chiar la începutul bolii, iar alți - % ( % în total) devin RF-pozitivi în primii ani de la debutul bolii Cum afectează prezența RF cursul bolii? Prezența RF predispune la o evoluție mai severă a bolii cu manifestări extraarticulare (noduli subcutanați) și mortalitate crescută Sunt detectați anticorpi antinucleari (ANA) la pacienții cu PR? Aproximativ % dintre pacienții cu RA au ANA în serul sanguin, dar acești anticorpi nu sunt tipați de antigenii utilizați în analiza standard a raportului dintre tipurile de anticorpi antinucleari (SS-A, SS-B, Sm, ribonucleoproteină, ADN) ) Pacienții care au ANA sunt predispuși la o evoluție mai severă a bolii și au un prognostic mai rău decât pacienții cu AN A negativ SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Se modifică concentrațiile fracțiilor complementului din serul sanguin în PR? Nivelurile C , C și CH sunt de obicei normale sau ușor crescute Hipocomplementemia este rară și apare numai la pacienții cu vasculită severă asociată cu RA Enumeraţi câteva manifestări extraarticulare ale PR Pulmonar comun Febră Limfadenopatie Pierdere în greutate Slăbiciune Dermal Eritem palmar noduli subcutanați Vasculita Oftalmic episclerita Sclerit Noduli pe coroidă și retină histologic Sindromul Felty Sindromul limfocitelor granulare mari Pleurezie noduli Fibroza interstitiala Bronsiolita obliterantă Arterita Cardiovascular Pericardită Miocardită Vasculita vaselor coronare Noduli pe valvele cardiace Neuromuscular Nervi ciupiti Neuropatie periferica Mononevrita multiplă Alte sindromul Sjögren amiloidoza Limfoame Cât de des pacienții cu RA dezvoltă febră și limfadenopatie? Astfel de manifestări ale bolii sunt observate rar și numai la pacienții cu un grad sever de activitate a procesului Prezența acestor simptome sugerează o boală infecțioasă sau o tumoră a țesutului limfoid Ce sunt nodulii reumatoizi? Unde sunt situate? Nodulii reumatoizi sunt noduli subcutanați, reprezentați histologic de o zonă de necroză fibrinoidă înconjurată de o zonă de histiocite alungite ("palisada") și un strat de celule de țesut conjunctiv de-a lungul periferiei nodulului Ele apar la - % dintre pacienții cu RA, de obicei RF-pozitivi și cu o evoluție severă a bolii Localizarea tipică este articulația cotului și suprafața extensoare a antebrațului; se gasesc si in apropierea altor articulatii si in locuri de presiune Nodulii apar adesea în timpul unei exacerbări a bolii și dispar pe măsură ce starea se îmbunătățește Terapia cu metotrexat determină creșterea formării nodulilor la unii pacienți, chiar și cu un răspuns bun la tratament Ce boli ar trebui luate în considerare dacă un pacient are subcutanat noduli si artrita? Artrita reumatoida Tophus guta Amiloidoza Sarcoidoza Xantomatoza LES (rar) Febra reumatica (rar) CAPITOLUL ARTRITĂ REUMATOIDĂ Ce boli de piele pot provoca leziuni asemănătoare nodulilor reumatoizi? granulom inelar Manifestările sale se numesc noduli reumatoizi "benini" Persoanele cu granulom inelar nu au artrită și nu se detectează RF în serul sanguin Ce pacienți au mai multe șanse de a dezvolta manifestări extraarticulare? La pacienții cu HLA-DR sau RF Este foarte important ca clinicianul să excludă alte cauze ale manifestărilor extraarticulare (infecții, tumori maligne, reacții adverse ale medicamentelor) înainte de a le atribui manifestărilor de PR, mai ales dacă pacientul nu are RF în serul sanguin Ce leziuni oculare se observă în PR? Pacienții cu PR au episclerita și sclerita ca manifestări extraarticulare ale bolii Un proces inflamator pe termen lung în sclera duce la subțierea și distrugerea focală a țesutului scleral (scleromalacia perforans) Simptomul membranelor mucoase uscate, sau "ochi uscați", este adesea un semn al sindromului Sjögren concomitent Ce sunt leziunile pulmonare în PR? Pleurezie Pleurezia exudativă poate fi una dintre manifestările precoce ale PR Leucocitele se găsesc în efuziune; conținutul său de proteine este crescut Activitatea lactat dehidrogenazei este mai mare, iar concentrația de glucoză este mai mică decât în serul sanguin Exudatul este acid Este necesar să ne amintim despre posibilitatea de a dezvolta pleurezie din cauza infecției Noduli reumatoizi Numărul lor în plămâni variază de la unu la câteva zeci; se pot prăbuși odată cu formarea de mici cavități sau pot suferi o dezvoltare inversă Sindromul Kaplan cu multiple leziuni nodulare ale plămânilor apare la mineri fibroza interstitiala Alveolita fibrozată la pacienții cu RA este adesea observată, dar simptomele clinice și progresia procesului sunt prezentate în mai puțin de % din cazuri La pacienți, dispneea crește, se aude șuierătoare cu velcro, iar pe radiografii se detectează fibroza țesutului pulmonar, în principal în lobii inferiori bronșiolită obliterantă Pacienții se plâng de dificultăți de respirație; pe radiografii se determină aerisire crescută a țesutului pulmonar; un studiu al funcției respirației externe arată obstrucție la nivelul bronhiilor mici Starea pacientului se deteriorează rapid Dezvoltarea acestei boli este asociată cu terapia penicilamină De ce există o concentrație scăzută de glucoză în exudatul pleural? Datorită încălcării transportului activ al glucozei prin pleură în exudat Care sunt manifestările clinice ale afectării cardiace în PR? Pericardită: durere ( % dintre pacienții cu PR); tamponada cardiacă (rar); Noduli: pericardită adezivă (rar), tulburări de conducere; deteriorarea supapei Arterele coronare: infarct miocardic Miocardită: insuficiență circulatorie SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Pericardita este cea mai frecventă leziune cardiacă în PR Pericardita exudativă asimptomatică este detectată prin ecocardiografie la % dintre pacienții cu PR Cantitatea de revărsat în pericard ajunge rar la nivelul pentru a provoca tamponare, dar în timp se poate forma pericardită adezivă Formarea de noduli reumatoizi în țesuturile inimii duce la dezvoltarea tulburărilor de conducere și a insuficienței valvulare cardiace Ce tipuri de vasculită se găsesc în PR? De regulă, vasculita apare la pacienții cu semne severe de afectare a articulațiilor, titru RF ridicat, noduli și o durată semnificativă a cursului bolii Tipuri de vasculită: • vasculită leucocitoclastică De obicei, se manifestă ca o erupție hemoragică care iese deasupra suprafeței pielii ("purpură palpabilă") Baza acestui tip de modificări este inflamația vaselor postcapilare - venule; • vasculita arterelor mici Se manifestă prin mici atacuri de cord ale țesuturilor moi ale vârfurilor degetelor; adesea asociat cu neuropatie senzorială periferică uşoară datorată vasculitei vase nervorum • vasculita arterelor medii Manifestările clinice sunt similare cu cele ale periarteritei nodoase și sunt reprezentate de arterita viscerală, mononevrita multiplex și livedo reticularis; ■ pioderma gangrenoasă Pe baza a ce trei semne clinice se pune diagnosticul de sindrom Felty? Triada lui Felty include artrita reumatoidă, splenomegalia și leucopenia Sindromul Felty se dezvoltă la pacienții RF-pozitivi cu noduli reumatoizi și alte manifestări extraarticulare Aproape toți pacienții au HLA-DR Numărul de leucocite scade, în special neutrofile ( : , dar în copilărie sau după menopauză, raportul scade la : Această circumstanță confirmă presupunerea că hormonii sexuali joacă un anumit rol în apariție și dezvoltarea LES (ipoteză care a fost confirmată experimental pe modele animale de lupus) Subliniem faptul că, deși boala se dezvoltă mult mai puțin frecvent la bărbați, ea decurge la fel de grav ca la femei În plus, incidența LES în SUA este de - ori mai mare la negrii și persoanele de origine hispanica decât la albi Enumeraţi criteriile de diagnosticare a LES Pentru stabilirea diagnosticului de LES pe baza rezultatelor unui examen clinic este necesar să existe din criterii care să iasă la iveală secvenţial sau simultan în orice perioadă de observare a pacientului CRITERIU DE DEZVOLTARE Eritem fix, plat sau ridicat deasupra pielii, care nu afectează pliurile nazolabiale Pete eritematoase ridicate cu solzi adiacente și dopuri foliculari; dezvoltă cicatrici atrofice în timp Erupții cutanate ca urmare a unei reacții crescute la lumina soarelui Ulcere în gură și nazofaringe, de obicei nedureroase Artrita neerozivă a două sau mai multe articulații periferice cu sensibilitate, umflare sau revărsat Pleurezie - durere pleuritică sau frecare pleurală auzită de medic sau dovezi instrumentale de revărsat pleural sau Pericardită - detectată prin ECG sau evidențiată printr-o frecare pericardică auzită de un medic sau alte dovezi instrumentale de efuziune pericardică Erupții cutanate pe pomeți și obraji Erupții discoide Fotosensibilizare Ulcerație în cavitatea bucală Artrita Serozită CAPITOLUL Leziuni renale Proteinurie persistentă mai mare de , g/zi sau mai mult de + dacă cantitatea de proteine nu poate fi determinată, sau Gips (eritrocite, care conţin hemoglobină, granulare, cilindrice, mixte) Tulburări neurologice Convulsii, convulsii - în absența anumitor medicamente producătoare de convulsii, sau dacă nu sunt cauzate de tulburări metabolice cunoscute precum uremia, cetoacidoza, dezechilibrul electrolitic sau Psihoza - în absența medicamentelor producătoare de psihotice sau metabolice tulburări precum uremie, cetoacidoză, dezechilibru electrolitic Tulburări hematologice Anemia hemolitică - cu reticulocitoză, sau Leucopenie - mai puțin de de celule la µl, sunt necesare cel puțin două studii, sau Limfopenie - mai puțin de de celule la µl, sunt necesare cel puțin două studii, sau Trombocitopenie - mai puțin peste de celule în µl în absența anumitor medicamente Tulburări imunologice Test LE pozitiv, sau Titruri crescute de anticorpi la ADN nativ, sau anticorpi la antigenul Sm (antigen Smith), sau reacții fals pozitive la sifilis, observate timp de cel puțin luni și confirmat prin testul de imobilizare Treponema pallidum sau testul de absorbție fluorescentă a anticorpilor treponemici Anticorpi antinucleari (ANA) Titruri crescute de ANA, detectate prin imunofluorescență sau altă metodă echivalentă în orice moment și în absența medicamentelor care pot induce sindromul asemănător lupusului Citat din: Tal E M et al Criteriile revizuite din pentru clasificarea lupusului eritematos sistemic Arthritis Rheum , : - , Sunt criteriile de diagnostic pentru LES în concordanță cu practica de diagnosticare a acestei boli? Aceste criterii sunt un instrument foarte convenabil pentru diagnosticarea LES, dar trebuie menționat că au fost dezvoltate mai mult pentru cercetarea științifică decât pentru stabilirea unui diagnostic Aceste criterii nu sunt suficient de sensibile pentru diagnosticul în boala uşoară sau la pacienţii aflaţi în stadiile incipiente ale bolii Deci, dacă un pacient are eritem clasic pe pomeți și un titru mare de ANA, atunci probabil că are LES (totuși, nu există respectarea criteriilor de mai sus în acest caz) În mod similar, se poate presupune în siguranță că un pacient cu glomerulonefrită, un titru crescut de anticorpi anti-ADN și un test ANA pozitiv are LES Demonstrați că factorii genetici influențează dezvoltarea LES Cea mai bună dovadă că LES aparține bolilor determinate genetic sunt rezultatele studiilor care au arătat o creștere a incidenței LES în familiile pacienților cu această boală Deci, dacă unul dintre gemenii identici este diagnosticat cu LES, atunci riscul de a se îmbolnăvi de acesta pentru celălalt geamăn este de : ( - %, conform diverselor studii); la gemenii fraterni, riscul este redus semnificativ (~ - %) Cu toate acestea, în comparație cu cea din populația generală (~ : pentru femeile albe), acest risc pare a fi ridicat SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Studiile asupra populației au arătat că susceptibilitatea la LES, ca și alte boli autoimune la oameni, este asociată cu anumite gene de histocompatibilitate de clasa II (HLA) Confirmarea suplimentară a influenței factorilor genetici a fost obținută în modelele experimentale de lupus la animale în studiul unei linii consangvinizate de șoareci în care este posibilă producerea de anticorpi asemănătoare lupusului și dezvoltarea tabloului clinic al bolii Ce date de laborator sunt cele mai informative în LES? Detectie ANA Mai mult de % dintre pacienții cu LES au titruri serice de ANA crescute, iar acest lucru este recunoscut ca un marker de laborator al LES Cu toate acestea, acest test nu este strict specific pentru LES Ce test de screening pentru ANA se efectuează de obicei în laboratorul clinic? Astăzi, metoda cea mai frecvent utilizată pentru detectarea ANA este imunofluorescența indirectă Serul pacientului este diluat și aplicat pe sticla fie cu celule individuale, fie cu bucăți de țesut fixate pe acesta După aceea, anticorpii liberi sunt spălați și anticorpii la imunoglobulinele umane marcate cu o substanță fluorescentă sunt adăugați ca al doilea reactiv Ei se leagă de anticorpii din serul pacientului care s-au atașat la structurile nucleelor celulare Apoi medicamentul este examinat la microscop fluorescent, unde strălucirea nucleelor celulare este vizibilă Rezultatele sunt evaluate ca pozitive sau negative și se înregistrează cea mai mare diluție (titru) a serului pacientului, la care reacția este încă pozitivă Metoda imunofluorescenței indirecte Reacție pozitivă - este detectat un tip periferic ("rim") al strălucirii Studiul începe cu o diluție a serului de : , iar pentru a considera testul pozitiv este necesară o diluție de cel puțin : Se selectează diluția minimă de diagnosticare astfel încât testul să fie pozitiv în grupul martor de sănătoși oameni în mai puțin de % din cazuri Dar chiar și atunci când se utilizează o diluție mai mare de : din de pacienți cu un rezultat pozitiv CAPITOLUL volumul testului ANA, în medie, o persoană va suferi de LES Frecvența reacțiilor fals pozitive crește și ea odată cu vârsta În concluzie, studiul notează și tipul de luminescență a nucleului: periferică, difuză, pestrită sau nucleolară Luminescența periferică (detectarea anticorpilor la deoxinucleoproteine) este cea mai specifică pentru LES, în timp ce pătat, cel mai des întâlnit la pacienții cu LES și la persoanele care suferă de alte boli, are cea mai mică valoare diagnostică Tipul de luminescență nu este atât de important astăzi, deoarece un rezultat pozitiv al testului pentru ANA determină raportul dintre tipurile de ANA, inclusiv tipurile de autoanticorpi foarte specifici pentru LES Care ANA sunt cele mai importante pentru diagnosticarea LES? Testul de screening pentru ANA are specificitate scăzută și este pozitiv în alte boli reumatice și alte boli care se bazează pe inflamație Detectarea anumitor tipuri de ANA, în special a anticorpilor la ADN-ul dublu catenar și la antigenul Sm, este mai semnificativă pentru diagnosticul LES Cu cât concentrația de anticorpi la acești antigeni nucleari este mai mare, cu atât este mai mare probabilitatea de LES Enumerați tipurile de anticorpi care se găsesc cel mai des la pacienții cu LES? Care este semnificația lor clinică? Tipuri de autoanticorpi în LES și semnificația lor clinică SEMNIFICAȚIA CLINICĂ ȚINTĂ AUTOANTICORPI ADN dublu catenar Foarte specific pentru LES Concentrația AT este direct legată de activitatea bolii (în special de severitatea nefritei lupice) Histone ADN monocatenar (H , H A, H B, H , H ) Sm-antigen (Sn-ribonucleoproteine B, B , D, E) H-RNP (RNPA, C, kD) Valoare diagnostică scăzută Detectat în LES și medicament lupus Foarte specific pentru LES Nu s-a găsit a fi asociat cu activitatea bolii Detectat în boala mixtă a țesutului conjunctiv sau în sindromul de suprapunere (cu excepția cazului în care sunt detectați suplimentar anticorpi la antigenul Sm) Ro/SS-A (proteine de kD și kD) Se găsește în lupusul neonatal (împreună cu anticorpi împotriva SS-B/La), fotosensibilitate, lupus eritematos cutanat subacut La/SS-B (proteina de kDa) Găsită în lupusul neonatal (împreună cu anticorpi la SS-A/Ro), sindromul Sjögren în curs de dezvoltare secundară Ci Antigen nuclear celular proliferant (PCNA/ciclină) Proteine ribozomale P Valoros diagnostic în LES și sindroame de suprapunere Foarte specific pentru LES Foarte specific pentru LES Creați fluorescență citoplasmatică în diagnosticul de screening Detectat în tulburările psihiatrice Fosfolipide Inhibarea coagulării sângelui in vitro (anticoagulante lupusului) Tromboză Avort spontan/moarte fetală Tulburări neurologice (simptome focale) Trombocitopenie SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE ȚESUTULUI CONECTIV Antigene ale membranei celulare Eritrocite Trombocite Celulele țesutului nervos Anemia hemolitică Trombocitopenie Tulburări neurologice (leziuni difuze ale sistemului nervos) RNP este ribonucleoproteină Descrieți cele patru tipuri de leziuni cutanate în LES Erupții pe pomeți de tip "fluture" Erupțiile cutanate sunt un exemplu tipic de reacție a pielii în timpul fotosensibilității și indică prezența unei boli sistemice la un pacient Focarele sunt situate pe obraji, răspândite în spatele nasului; în timp ce pliurile nazolabiale nu sunt afectate Erupțiile cutanate sunt reprezentate de pete eritematoase, plate sau ridicate deasupra suprafeței pielii Leziunile nu lasă cicatrici după vindecare Erupții cutanate multiple pe piele din cauza fotosensibilității Multe leziuni cutanate în curs de dezvoltare acută în LES apar din cauza fotosensibilității, prin urmare, sunt localizate în zone deschise ale corpului Această erupție este identică cu erupția malară; dispare fără a lăsa cicatrici Lupus eritematos subacut Leziunile eritematoase crescute se dezvoltă, de asemenea, ca răspuns la lumina soarelui În această formă a bolii, des întâlnită Leziuni cutanate în LES A Erupții pe pomeți B Forma cutanată subacută a lupusului eritematos C Leziuni discoide (Din: Colecția de diapozitive clinice revizuite privind bolile reumatice Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) CAPITOLUL anticorpi împotriva Ro/SS-A vii Focarele nu sunt fixe, uneori au formă inelară, formă de semilună, alteori cu peeling în centru Cicatricile nu apar, dar zonele de depigmentare pot rămâne la locul fostei leziuni ale pielii, ceea ce este vizibil mai ales la persoanele cu pielea închisă Lupus eritematos discoid Leziunea începe cu apariția unor papule sau plăci eritematoase care cresc treptat și devin leziuni cronice asemănătoare monedelor (discoide) cu subțierea epiteliului, modificări atrofice și hiperkeratoză foliculară în centru Leziunile cutanate se răspândesc prin implicarea unor noi zone de piele la periferia focalizării în procesul inflamator activ, lăsând atrofia cicatricială, depigmentarea și zonele de alopecie în centru Leziunile se vindecă adesea cu cicatrici Localizarea tipică a plăcilor de pe față, scalp, gât și suprafețele extensoare ale antebrațelor La unii pacienți, doar leziunile cutanate sunt observate mult timp fără semne de boală sistemică Cu toate acestea, - % dintre pacienții cu LES dezvoltă leziuni discoide în diferite stadii ale bolii Rareori se observă leziuni cutanate buloase, purpură palpabilă datorată vasculitei vaselor mici, urticariei, care se datorează și vasculitei vaselor mici, celulitei cu noduli subcutanați și livedo reticularis, asociată adesea cu prezența anticorpilor antifosfolipidici Numiți cele mai frecvente cauze de deces la pacienții cu LES Infecții Nefrita lupică, insuficiența renală și complicațiile acesteia Afectarea sistemului cardiovascular Afectarea sistemului nervos central Complicațiile infecțioase se dezvoltă mai mult ca o consecință a terapiei imunosupresoare, în special a tratamentului pe termen lung cu doze mari de corticosteroizi, decât ca urmare a evoluției severe a bolii în sine Înfrângerea sistemului cardiovascular în cele mai multe cazuri are loc în stadiile târzii ale bolii după câțiva ani de terapie și se datorează mai multor motive Astfel, leziunile vasculare aterosclerotice din LES pot fi asociate cu tulburări metabolice, în special cu tulburări ale metabolismului lipidic atunci când se utilizează corticosteroizi Se dezvoltă sindrom nefrotic, hipertensiune arterială, leziuni vasculare secundare de către complexele imune, anticorpi antifosfolipidici și funcția trombocitelor este afectată Cel mai important factor de prognostic este dacă un pacient cu LES prezintă leziuni renale (precum și severitatea acestei leziuni) Vă permite să evaluați nu numai probabilitatea dezvoltării insuficienței renale, ci și admisibilitatea prescrierii de medicamente potențial toxice (doze mari de prednisolon și citostatice) pacientului pentru tratamentul bolii de bază Ce leziuni cutanate ale mâinilor confirmă diagnosticul de LES? Pentru LES, o leziune a pielii este aproape patognomonică (foto stânga) Prezentat prin leziuni eritematoase pe dosul mâinii și degetelor, precum și modificări ale pielii între articulații În fotografia din dreapta (pentru comparație), leziunea cutanată este situată deasupra articulațiilor metacarpofalangiene și interfalangiene proximale; focare similare (papulele lui Gottron) sunt caracteristice dermato-ului miozită SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV (Din: Colecția de diapozitive clinice revizuite privind bolile reumatice Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) Numiți cinci manifestări ale lupusului care necesită utilizarea unor doze mari de glucocorticosteroizi Doze mari de corticosteroizi sunt prescrise în următoarele cazuri: Nefrită lupică, evoluție severă Leziuni severe ale sistemului nervos central Trombocitopenie autoimună cu trombocite extrem de scăzute ( care sunt detectate în determinarea coagulabilităţii sângelui Prezența lor poate fi suspectată printr-un timp de tromboplastină prelungit selectiv și confirmată prin teste specifice de coagulare Anticorpii antifosfolipidici (PAB) conduc la rezultate fals pozitive la testele serologice pentru sifilis Ele pot fi detectate prin reacția cu antigenul cardiolipin Termenul "anticoagulant lupus" este incorect, deoarece principala manifestare clinică a prezenței anticorpilor de mai sus în serul sanguin este tromboza (și nu sângerarea) În plus, acești anticorpi sunt detectați (și chiar mai des) în absența LES O boală bazată pe producția de PAF, numită sindromul anticorpilor antifosfolipidici primari (Capitolul ) Complicațiile asociate cu PAF includ tromboza arterială și venoasă, avortul spontan recurent și moartea fătului, trombocitopenia, livedo reticularis și anemia hemolitică autoimună la pacienții cu LES este un subiect de discuție vie astăzi Mecanismul prin care acești anticorpi provoacă astfel de complicații nu este complet clar Numiți trei motive pentru dezvoltarea alopeciei la pacienții cu LES Exacerbarea unei boli sistemice În această perioadă se dezvoltă alopecie difuză Creșterea normală a părului este restabilită de îndată ce activitatea procesului este suprimată Leziuni discoide - locul alopeciei cicatrizante Această formă de alopecie este ireversibilă Luarea medicamentelor citostatice (ciclofosfamida) este cauza căderii difuze a părului După încetarea terapiei și scăderea activității bolii, creșterea părului este restabilită Sunteți un pacient cu LES care suferă de artrită și se plânge de dureri articulare severe Înseamnă asta că va dezvolta deformări severe ale mâinii? Implicarea articulațiilor în LES are ca rezultat rareori eroziunea sau distrugerea țesutului osos și prin aceasta diferă de cea din artrita reumatoidă Dezvoltarea deformărilor articulare în LES este necaracteristică, totuși, dacă apar, atunci, CAPITOLUL de regulă, din cauza rupturii tendonului și nu ca urmare a distrugerii țesutului osos sau cartilajului Pacienții cu LES au, de obicei, deviația cubitală a mâinilor cu deformare a gâtului de lebădă a degetelor (sindromul Jaccous) Deformarea gâtului de lebădă în LES Care este cel mai eficient tratament pentru un pacient cu LES cu sindrom articular în absența afectarii organelor interne? Medicamentele de elecție în acest caz sunt AINS Eficacitatea antimalaricelor este, de asemenea, foarte mare; in general se recomanda administrarea zilnica orala de hidroxiclorochina in doze mici În ultimele luni, hematocritul la un pacient cu LES a scăzut la critic - % Cu toate acestea, hemoleucograma (precum și hemoleucograma clinică) sunt în limite normale Pacientul primește prednisolon ( mg/zi) și în mod constant AINS în doze mici Care este cea mai probabilă cauză a anemiei la pacientul de mai sus? Cel mai probabil, pacientul are anemie de boală cronică, care se dezvoltă secundar din cauza unui proces inflamator persistent în organismul cu LES Mecanismul acestei forme de anemie este o scădere a producției de globule roșii și o ușoară reducere a duratei de viață a globulelor roșii Acest lucru se datorează unei disfuncții a sistemului reticuloendotelial, în care fierul este reținut, ceea ce duce la o scădere a aportului său către măduva osoasă Se determină o concentrație scăzută de fier în serul sanguin și o creștere a capacității sale totale de legare a fierului La acest pacient trebuie exclusă și anemia hemolitică, trebuie clarificat gradul de reticulocitoză (concomitent cu nivelul hematocritului) pentru a detecta hemoliza și trebuie efectuat un studiu asupra autoanticorpilor la membrana eritrocitară (testul Coombs direct) Cu toate acestea, trebuie amintit că nu toți pacienții cu LES cu test Coombs pozitiv dezvoltă anemie hemolitică De asemenea, este necesar să se verifice dacă pacientul are o adevărată anemie feriprivă din cauza pierderii de sânge prin tractul gastrointestinal cauzate de terapia AINS Este important de știut că prezența anemiei cauzate de o boală cronică indică un proces inflamator în corpul pacientului și necesită o atenție specială pentru acesta / SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV atentia Dacă această formă de anemie este detectată, în viitorul foarte apropiat poate apărea o exacerbare a bolii La un pacient cu LES, numărul de leucocite este mai mic de /mm ( % neutrofile, % limfocite, % monocite, % eozinofile) Doza de prednisolon a fost redusă acum la mg/zi; Nu există manifestări clinice ale bolii active Un examen obiectiv nu a evidențiat nicio patologie, cu excepția unui eritem ușor la nivelul pomeților Conform rezultatelor studiilor de laborator, nu există semne de nefrită lupică și leziuni ale altor organe interne Cum se evaluează această leucopenie? Care este strategia de tratament? Acest tip de leucopenie, care include atât neutropenia, cât și limfopenia, este frecvent în LES și nu necesită investigații sau tratament suplimentare Nu există risc crescut de infecție Prezența ei înseamnă că pacienta suferă de LES de mult timp și are nevoie de o monitorizare foarte atentă a stării sale La o femeie de de ani, LES a fost complicat de trombocitopenie severă Rezultatele unei biopsii de măduvă osoasă au arătat o creștere a numărului de megacariocite; nici o altă patologie nu a fost găsită În trecut, când a fost tratat cu doze mari de corticosteroizi, numărul de trombocite a atins niveluri normale, dar o reducere a dozei la mg/zi a determinat o scădere bruscă a numărului acestora ( W Vârsta - > de ani Leziuni proximale și distale Asimetrie Neuropatie Sunt uneori detectate Dispărut Modificări miopatice și neuropatice Infiltrat de limfocite CD + Vacuole cu margini roșii care conțin beta-amiloid Nu există W > M Vârsta - orice Proximal Simetria leziunii Boala pulmonară interstițială, artrită, boli de inimă Identificat des sunt dezvăluite Modificări miopatice Se infiltrează din limfocitele CO + Adesea pozitiv Literatură aleasă Bemard R , Bonnetblanc J M Dermatomiozită și malignitate J Invest Dermatol , : S, Polimiozita Bunch TW: O abordare a istoricului de caz a diagnosticului și tratamentului diferenţial Mayo Clin Proc : , Dalakas MC Progres medical: polimiozită, dermatomiozită și miozită cu corp de incluziune N Engl J Med , : , Kagen LJ Boala inflamatorie a nucleului: management În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby, Medsger TA, Oddis C V Boala inflamatorie a nucleului: caracteristici clinice În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby, Miller FW Imunitatea umorală și imunogenetica în miopatiile inflamatorii idiopatice Curr Opinează Rheumatol , : , Plotz PH Nu miozită: o serie de întâlniri întâmplătoare JAMA, : , Plotz PH, Dalakas MC, Leff RL și colab Concepte actuale în miopatiile inflamatorii idiopatice: polimiozită, dermatomiozită și tulburări asociate Ann Intern Med : , Plotz PH, Rider LG, Targoff IN și colab Miozită: contribuții imunologice la înțelegerea cauzei, patogenezei și terapiei Ann Intern Med : , Sigurgeirsson B , Lindelof B , Edhag O et al Riscul de cancer la pacienții cu dermatomiozită sau polimiozită: un studiu bazat pe populație N Engl J Med, : , Wortmann RL Boli inflamatorii ale nucleului În: Kelley WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie Philadelphia, WB Saunders, Wortmann RL Slăbiciune proximală de etiologie necunoscută În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby, SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV CAPITOLUL SINDROMUL CROSS ȘI BOLA MIXTA A ȚESUTULUI CONECTIV Vance J Bray, MD Care sunt diferențele dintre boala mixtă a țesutului conjunctiv (MCTD), boala nediferențiată a țesutului conjunctiv (UCTD) și sindromul de suprapunere? Boala mixtă a țesutului conjunctiv, descrisă pentru prima dată de Sharp (Sharp și colab ) în , este caracterizată printr-o combinație de manifestări clinice caracteristice lupusului eritematos sistemic, sclerodermiei sistemice și polimiozitei în combinație cu un titru ridicat de anticorpi la ribonucleoproteina nucleară din sânge ser Acești pacienți nu au alți autoanticorpi, cum ar fi anticorpii anti-Sm, anti-SS-A, aHTH-SS-B și anti-dsDNA Termenul "boală nediferențiată a țesutului conjunctiv" este utilizat atunci când un pacient are manifestări clinice ale unei boli autoimune și sunt detectați autoanticorpi nespecifici, dar nu există un set suficient de simptome pentru a diagnostica în mod fiabil o anumită boală a țesutului conjunctiv (de exemplu, pacientul are artrita de etiologie inflamatorie si anticorpi antinucleari) Diagnosticul sindromului de suprapunere se face atunci când pacientul are suficiente caracteristici clinice și serologice pentru a diagnostica o anumită boală a țesutului conjunctiv, dar în plus sunt prezente și simptome ale unei alte boli (de exemplu, un pacient cu LES are factor reumatoid seric și artrită erozivă) , similar cu cel al artritei reumatoide; sindromul de suprapunere cu caracteristici LES și RA este cunoscut sub numele de rhupus) S-a raportat că peste % dintre pacienții cu o boală a țesutului conjunctiv dezvoltă un sindrom de suprapunere Deși manifestările ambelor boli pot fi observate simultan, de obicei simptomele unei boli prevalează asupra simptomelor celeilalte Ce boală este inclusă cel mai adesea în sindromul de suprapunere? Cu ce boli ale țesutului conjunctiv este asociat? În cele mai multe cazuri, sindromul de suprapunere include sindromul Sjögren în combinație cu RA, LES, SJS, PM, CTD, ciroza biliară primară (PBC), vasculita necrozantă, tiroidita autoimună, hepatita cronică activă, crioglobulinemia mixtă și hipergammaglobulinemia Care sunt semnele clinice precoce ale CTD? Cum se schimbă în timp? Debutul MCTD se caracterizează prin semne clinice de sclerodermie, LES și miozită, care apar simultan sau secvenţial (vezi tabel) Principalele manifestări caracteristice lupusului la debutul bolii includ artralgia și artrita nedeformantă Modificările cutanate care apar în stadiile incipiente ale sclerodermiei sunt de obicei limitate la umflarea mâinilor Doar un număr foarte mic de pacienți prezintă leziuni mai extinse Fenomenul Raynaud este diagnosticat la % dintre pacienți Adesea există o încălcare a motilității esofagului Miozita este detectată deja în stadiile incipiente ale bolii la peste % dintre pacienți Rinichii sunt rar afectați Astfel de pacienți sunt tratați cu succes cu corti CAPITOLUL costeroizi În timp, severitatea manifestărilor CTD scade, exacerbările apar mai rar, iar simptomele inflamației dispar Rămân semne asociate cu sclerodermia, precum sclerodactilia, fenomenul Raynaud, dismotilitatea esofagului La pacienții cu CTD, artralgia, artrita, serozita, febra, hepatomegalia și splenomegalia sunt mai puțin pronunțate În timp, incidența limfadenopatiei și simptomele leziunii musculare scade Implicarea în procesul patologic al rinichilor în etapele ulterioare este, de asemenea, necaracteristică Frecvența de apariție a semnelor clinice la pacienții cu MCTD la începutul și la sfârșitul perioadei de observație (durata medie a perioadei - ani) ACURENȚĂ (%) SEMNELE CLINICE LA ÎNCEPUTUL BOLII LA SFÂRȘITUL URMĂRIRII Sindromul articular Umflare sau sclerodermo- schimbări bune în pielea mâinilor Fenomenul Raynaud Dismotilitatea esofagiană Leziuni musculare Limfadenopatie Febră Hepatomegalie Serozită Splenomegalie Leziuni renale Anemia Leucopenie Hipergamaglobulinemie Ce alte sindroame autoimune sunt de obicei asociate cu ciroza biliară primară? Aproximativ % dintre pacienții cu CBP prezintă un sindrom suprapus cu varianta CREST a sclerodermiei (calcificare, fenomen Raynaud, dismotilitate esofagiană, sclerodactilie, telangiectazii) CREST precede de obicei PBC cu o medie de ani, deși uneori PBC apare primul Anticorpii centromeri, întâlniți frecvent în sindromul CREST, se găsesc la - % dintre pacienții cu CBP În mod similar, anticorpii antimitocondriali, găsiți în principal în PBC, se găsesc la - % dintre pacienții cu sindrom CREST Cine este mai probabil să facă CTD? La femei, incidența bolii mixte a țesutului conjunctiv este de peste ori mai mare decât la bărbați Vârsta medie a pacienților este de de ani, persoanele cu vârsta cuprinsă între și de ani se îmbolnăvesc Predispoziția rasială sau etnică la boală nu a fost identificată Deși nu există date exacte cu privire la prevalența CTD, aceasta este totuși diagnosticată mai des decât SSJ și PM, dar mai rar decât LES Numiți principalele manifestări clinice frecvente ale tractului gastrointestinal în MCTD Simptomele leziunilor gastrointestinale și frecvența acestora, analizate într-un grup de de pacienți cu CTD, sunt prezentate în tabel Cele mai frecvente manifestări sunt SECȚIUNEA IV ^ BOLI SISTEMICE ALE ȚESUTULUI CONECTIV la fel ca în sclerodermie: scăderea tonusului sfincterului esofagian superior și inferior, deteriorarea motilității esofagiene, esofagită de reflux cu complicațiile sale și aspirarea conținutului gastric Disfuncția esofagului este detectată în timpul examinării la mai mult de % dintre pacienți, deși uneori este asimptomatică La unii pacienți, tonusul esofagului crește după numirea terapiei cu corticosteroizi Leziunile intestinale în SCTD se dezvoltă mai puțin frecvent decât în sclerodermie Alte complicații gastrointestinale rare includ vasculita mezenterică, pancreatita acută și hepatita cronică activă Simptome de afectare a tractului gastrointestinal în CCTD FRECVENȚA SIMPTOMELOR (%) Arsuri la stomac sau eructații Disfagia Dispepsia Diaree Constipatie Vărsături Care sunt manifestările clinice ale plămânilor observate la pacienții cu CTD? Cum să gestionezi astfel de pacienți? Patologia pulmonară la pacienții cu CTD este observată frecvent - în / - / din numărul total de cazuri Semne clinice de afectare pulmonară în CTD (%) Reclamații Dificultăți de respirație Durere și greutate în zona pieptului Tuse date cu raze X Modificări interstițiale Revărsat pleural mic Pneumonită nespecifică Îngroșarea pleurei Atelectazia segmentară Studiul funcției respiratorii Modificări restrictive Difuzie redusă a CO Hipertensiunea pulmonară Managementul acestor pacienți include identificarea unor tulburări specifice și numirea unei terapii adecvate Pneumonita sau pleurezia datorată inflamației active este sensibilă la antiinflamatoarele nesteroidiene sau la corticosteroizi Alte medicamente (azatioprină sau ciclofosfamidă) pot fi, de asemenea, utilizate pentru a trata boala pulmonară interstițială, deși până în prezent nu există suficiente date pentru a evalua eficacitatea acestora Proliferarea intimei vasculare duce la hipertensiune pulmonară; dezvoltarea sa contribuie și la vasospasmul pulmonar, care este oprit de vasodilatatoare (de exemplu, blocante ale canalelor de calciu) Deteriorarea țesutului pulmonar este, de asemenea, facilitată de aspirație din cauza leziunii canalului alimentar CAPITOLUL da, de aceea se recomanda includerea antiacidelor in regimul de tratament, chiar si in absenta simptomelor de reflux Ce manifestări clinice ale sistemului nervos se observă în CTD? Leziunile severe ale sistemului nervos central nu sunt caracteristice CTD Cel mai adesea, nevralgia trigemenului este diagnosticată, ca în SJS Adesea, pacienții se plâng de dureri de cap, dar convulsii și psihoze apar la o proporție foarte mică de pacienți Enumerați semnele tipice de laborator ale CTD Semne de laborator ale MCTD FRECVENȚA SEMNĂRII (%) Anemia leucopenie Teste fals pozitive pentru sifilis Factorul reumatoid Anticorpi antinucleari Anticorpi la ribonucleoproteina Hipocomplementemia Anemia se dezvoltă de obicei ca o manifestare a unei boli cronice O reacție Coombs pozitivă este determinată la % dintre pacienți, deși tabloul clinic al anemiei hemolitice este atipic Trombocitopenia este mai puțin frecventă la pacienții cu CTD Viteza de sedimentare a eritrocitelor este de obicei crescută și corespunde gradului de activitate a bolii Hipocomplementemia nu se manifestă clinic Ce este RNP? RNP este un antigen nuclear extractiv care conține în principal proteine și acid ribonucleic Aparține grupului de ribonucleoproteine nucleare mici (snRNPs), care sunt mediatori importanți ai expresiei genelor RNP este detectat în CTD la un titru ridicat (mai mult de : în reacția de hemaglutinare) Titrul de anticorpi la RNP se poate modifica în timp, dar nu corespunde gradului de activitate sau severității bolii Prezența unui titru ridicat de anticorpi la RNP se manifestă printr-o strălucire pestriță a nucleelor cu o colorare fluorescentă pentru anticorpii antinucleari În CTD, anticorpii RNP sunt singurii anticorpi antinucleari specifici Acești anticorpi se găsesc și în alte boli reumatice, cum ar fi LES, dar la titru mai mic și în combinație cu alți anticorpi, cum ar fi ADN și/sau antigenul Sm Care este cursul și prognosticul MCTD? CCTD dezvoltă rareori leziuni renale care pun viața în pericol și tulburări neurologice Principala cauză a mortalității la acești pacienți este hipertensiunea pulmonară progresivă și complicațiile cardiace ale acesteia Există o opinie generală că pacienții cu CTD au un prognostic mai bun decât cei cu LES, totuși, din cauza variabilității mari a manifestărilor clinice și a severității bolii, ar fi greșit să spunem că CTD are un prognostic favorabil Severitatea stării și mortalitatea sunt determinate de înfrângerea organelor vitale SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV De regulă, cu manifestări asemănătoare lupusului de artrită și pleurezie, sunt indicate medicamente antiinflamatoare nesteroidiene, medicamente antimalarice, prednisolon în doză mică ( de limfocite este definită ca o leziune; în prezența a mai mult de focar la mm , se confirmă înfrângerea glandelor salivare în sindromul Sjögren Procesele de infiltrare în glandele salivare minore se desfășoară, de regulă, în paralel cu înfrângerea altor organe, deci nu este necesară prescrierea unei biopsii a glandei parotide sau a glandelor salivare majore În plus, modificările biopsiei glandelor salivare minore pot fi detectate cu mult înainte de scăderea salivației (care este diagnosticată cu scintigrafie), deoarece trebuie să treacă ceva timp înainte ca infiltratul să distrugă țesutul glandului astfel încât producția de salivă să scadă Enumerați cele mai frecvente cauze ale scăderii producției de salivă Temporar Un curs scurt de administrare a medicamentelor (în special, blocante ale histaminei) Infecție virală și bacteriană (în special oreion) Deshidratare Cauze psihogene (frică, depresie) Cronic Utilizarea constantă a medicamentelor (antidepresive, anticolinergice, antipsihotice, clonidină, diuretice) Boli sistemice sindromul Sjögren Boli cu formare de granulom (sarcoidoză, tuberculoză, lepră) amiloidoza infecție cu HIV "altoi contra gazdă" pancreofibroza Diabet zaharat (necontrolat) Alte Iradierea capului și gâtului în scop terapeutic Leziuni ale capului sau gâtului, intervenții chirurgicale în această zonă Absența sau malformația congenitală a glandelor salivare (rar) În ce condiții trebuie efectuat diagnosticul diferențial al glandelor salivare mărite? De obicei unilateral Tumora malignă primară a glandei salivare Infecție bacteriană Sialadenită cronică Blocarea ductului De obicei, mărirea glandelor salivare bilaterală (asimetrică, cu funcție redusă) Infecție virală (parotita infecțioasă, infecție cu citomegalovirus, gripă, Coxsackie A) CAPITOLUL sindromul Sjögren Boli cu formare de granulom (sarcoidoză, tuberculoză, lepră) Oreion recurent la copil infecție cu HIV Leziune bilaterală, simetrică (glandă moale, nedureroasă) idiopatică Diabet Hiperlipoproteinemie Ciroza hepatică Anorexie / Bulimie Pancreatită cronică Acromegalie Hipofuncția gonadelor Luând fenilbutazonă Ce este sindromul de limfocitoză infiltrativă difuză (DIL)? Sindromul de limfocitoză infiltrativă difuză este o afecțiune care seamănă cu cea a sindromului Sjögren și apare la pacienții infectați cu virusul imunodeficienței umane (HIV) Manifestările clinice ale DILD includ febră, limfadenopatie, scădere în greutate și mărirea bilaterală a glandelor salivare Spre deosebire de majoritatea pacienților cu sindrom Sjögren primar, pacienții cu DILD dezvoltă mai multă xerostomie decât xeroftalmie și keratoconjunctivită sicca Sinuzita și otita medie recurentă, pneumonia interstițială limfocitară, hepatita limfocitară, infiltrarea mucoasei gastrice (mimând scirrosul), nefrita interstițială limfocitară, meningita aseptică, neuropatiile senzoriomotorii, uveita și paralizia nervilor cranieni pot fi observate în DILD Infiltratul celular din DILD constă din limfocite CD + mai degrabă decât din limfocite SP + ca în sindromul Sjögren În plus, pacienții cu DILD nu au anticorpi împotriva Ro/SS-A și La/SS-B Spre deosebire de alți pacienți infectați cu HIV, limfocitele SI + rămân la același nivel la pacienții cu DILD ca și la purtătorii HIV și nu dezvoltă infecții oportuniste sau sarcom Kaposi Dar au de ori mai multe șanse să sufere de limfom cu celule B non-Hodgkin foarte diferențiat în glandele lacrimale sau salivare sau în altă localizare Enumerați manifestările sindromului Sjögren primar care nu sunt asociate cu porozitatea glandele exocrine zhenie Artralgie/artrita - % fenomen Raynaud - % Disfuncția esofagului - % Limfadenopatie - % Vasculita - % Leziuni pulmonare - % Leziuni renale - % Leziuni hepatice - % Neuropatie periferică - % Miozita - % Limfom - % SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Descrieți manifestările artritei în sindromul Sjögren primar Manifestările artritei în sindromul Sjögren sunt similare cu cele din artrita reumatoidă Pacientul are dureri la nivelul articulațiilor încheieturii mâinii, articulațiilor metacarpofalangiene și interfalangiene proximale, adesea însoțite de rigiditate matinală și slăbiciune generală Spre deosebire de artrita reumatoidă, artrita din sindromul Sjögren este neerozivă și nu atinge un grad sever Dozele moderate de AINS, antimalaricele (hidroxiclorochina) și/sau dozele mici de prednison ( de trombocite/ml) și aproape niciodată nu sângerează Dacă numărul de trombocite este , , Hipertensiune arterială > , , aPL (aCL detectat prin ELISA) > , , aPL (aCL detectat prin ELISA) ) Screening-ul tuturor femeilor gravide pentru NAFL nu este viabil din punct de vedere economic Concentrația sau tipul de aPL afectează riscul de apariție a complicațiilor trombotice? Datele cu privire la această problemă sunt contradictorii și îndoielnice Cu toate acestea, majoritatea observațiilor arată că riscul de tromboză crește odată cu creșterea concentrației de aPL și că anticorpii din clasa IgG (aCL, determinată cu ajutorul ELLSA) au un efect trombogen mai pronunțat decât anticorpii din clasele IgA sau IgM Prezența anticoagulantului lupus (aPL, detectat prin metode de evaluare a coagulării sângelui) este asociată cu un risc și mai mare de tromboză decât aCL Pacienții care au doar un test VDRL fals pozitiv nu au un risc crescut de complicații trombotice Cu toate acestea, aceste concluzii nu sunt atât de precise încât să schimbe regimurile de tratament; la un pacient cu manifestări clinice de tromboză și o concentrație crescută de aPL, terapia nu trebuie modificată în funcție de nivelul și izotipul aPL detectat SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Literatură aleasă Branch DW, Silver R M , Blackwell JL și colab Rezultatul sarcinilor tratate la femeile cu sindrom antifosfolipidic: o actualizare a experienței din Utah obstet Gynecol , : - , Brey RL Prevenirea accidentului vascular cerebral la pacienții cu anticorpi antifosfolipidici Lupus, : - , Cowchock FS, Reece EA, Balaban D et al Pierderi fetale repetate asociate cu anticorpi antifosfolipidici: un studiu randomizat colaborativ care compară prednison cu tratamentul cu heparină în doză mică A m J Obstet Gynecol , : - , Inbar O , Blank M , Faden D et al Prevenirea pierderii fetale în sindromul antifosfolipidic experimental prin heparină cu greutate moleculară mică A m J Obstet Gynecol , : - , Khamashta MA, Cuadrado MJ, Mujie F et al Managementul trombozei în sindromul antifosfolipidic-anticorp N Engl J Med , : - , Kittner SJ, Gorelick PB Anticorpi antifosfolipidici și accident vascular cerebral: o perspectivă epidemiologică Cursa (supliment I): I- - - , Levine SR, Brey RL, Joseph CLM, Havstad S Risc de evenimente tromboembolice recurente la pacienții cu ischemie cerebrală focală și anticorpi antifosfolipidici Stroke (suppl I): - - - , Lockshin MD Sindromul anticorpilor antifosfolipidici Rheum Dis Clin North Am , : - , Lockshin MD Ce pacienți cu anticorp antifosfolipidic ar trebui tratați și cum? Rheum Dis Clin North Am , : - , McNeil HP, Chesterman CN Krilis SA Imunologia și importanța clinică a anticorpilor antifosfolipidici Adv Immunol , : - , Rosove MH, Brewer PMC Tromboza antifosfolipidă: curs clinic după primul eveniment trombotic la de pacienți Ann Intern Med , : - , Sammaritano LR, Gharavi AE, Lockshin MD Sindromul anticorpilor antifosfolipidici: aspecte imunologice și clinice Semin Arthritis Rheum , : - , Triplett DA Anticorpi antifosfolipidici și tromboză: o consecință, coincidență sau cauză? Arc Pathol laborator Med , : - , CAPITOLUL BOALA STILL LA ADULTI Vance J Bray, MD Ce este boala lui Still? Boala Still este o formă de artrită reumatoidă juvenilă caracterizată prin poliartrita cronică seronegativă asociată cu un proces inflamator sistemic Boala a fost descrisă pentru prima dată de către patologul George Still în Semnele tipice ale acestei boli au fost observate și la adulți; Eric Bywaters a prezentat în o analiză detaliată a acestor cazuri CAPITOLUL BOALA STILL LA ADULTI Cum se manifestă boala Still la adulți? Pacienții, de regulă, de vârstă fragedă, prezintă o perioadă lungă de plângeri nespecifice și au simptome generale ale bolii Cele mai izbitoare manifestări includ artralgie severă, mialgie, stare generală de rău, scădere în greutate, febră și dureri în gât Starea acestor pacienți este severă și deseori sunt supuși numeroaselor cursuri de terapie cu antibiotice pentru sepsis suspectat, deși agentul patogen nu este detectat în hemoculturi Aproximativ % dintre pacienții cu "febră inexplicabilă" dezvoltă ulterior boala Still La unii pacienți adulți, boala Still decurge în același mod ca la copii Descrieți natura curbei de temperatură în boala Still Creșterea temperaturii în boala Still este de obicei observată o dată sau de două ori pe zi, de obicei dimineața devreme și/sau seara târziu Temperaturile ajung la cifre mari, deși între "vârfuri" poate fi normală sau chiar sub normal Acest tip de curbă de temperatură se numește febris quotidianus (creșterea temperaturii o dată pe zi) sau febris diquotidianus (creșterea temperaturii de ori pe zi) crește, starea pacienților se deteriorează brusc, iar atunci când se normalizează, se îmbunătățește semnificativ Acest lucru creează anumite probleme pentru medici, deoarece rundele medicale în clinică și vizitele la pacient la domiciliu nu coincid cu perioadele în care pacientul are febră Tipurile de curbă de temperatură în boala Still și în boala infecțioasă nu sunt aceleași: diferența de agent infecțios determină o creștere persistentă (de bază) a temperaturii, față de care se observă creșteri episodice la un număr mai mare Enumerați semnele clinice tipice ale bolii Still Caracteristicile clinice ale bolii Still la adulți FRECVENȚA SEMNULUI (%) Artralgie - Febră - Mialgie - Artrita - Durere în gât - Erupții - Slăbire - Limfadenopatie - Splenomegalie - Pleurezia - Dureri abdominale - Hepatomegalie - Pericardita - Pneumonită - Manifestările rare includ alopecia, sindromul Sjögren, noduli subcutanați, limfadenită necrozantă (sindromul Kikuchi), amiotrofie, insuficiență hepatică acută, fibroză pulmonară, tamponada pericardică, afectare a SNC, neuropatie periferică, proteinurie, microhematurie, coagulă hemolytrominatică, coagulare hemolitrominatică, coagulare hemolytrominatică purpură trombocitopenică, boli inflamatorii ale globilor oculari și cataracte SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV SI Care sunt modificările pielii în boala Still? Deși o erupție cutanată este prezentă la marea majoritate a pacienților cu boala Still, adesea nu este observată până când este începută o căutare țintită Erupția este formată din elemente instabile, care dispar rapid maculare sau maculopapulare roz (de culoarea somonului), care nu provoacă mâncărime Apare de obicei pe trunchi, membre sau zonele rănite ale pielii Adesea poate fi detectat doar în perioadele de creștere a temperaturii Uneori, pentru ca elementele erupției să devină mai strălucitoare și mai vizibile, se folosește expunerea termică: se aplică șervețele încălzite sau pacientul este examinat imediat după baie sau duș Aproximativ % dintre pacienți au un fenomen Koebner - apariția unei erupții cutanate pe zona supusă frecării Descrieți manifestările artritei în boala Still Simptomele artritei în boala Still pot dispărea în fundal din cauza manifestărilor sistemice severe ale bolii Artrita poate fi absentă în perioada inițială a bolii sau poate continua sub formă de mono- sau oligoartrită sau poate opri rapid Sunt afectate aceleași articulații ca și în alte forme de poliartrită reumatoidă: genunchi, încheietura mâinii, glezne, interfalangian proximal, cot, umăr, metacarpofalangian, metatarsofalangian, șold, interfalangian distal și temporomandibular Artrocenteza evidențiază de obicei modificări inflamatorii de clasa II în lichidul sinovial, iar radiografiile articulare arată de obicei umflarea țesuturilor moi, revărsat intra-articular și ocazional osteoporoză periarticulară În unele cazuri, se observă modificări erozive și/sau anchiloză ale oaselor carpiene Enumerați semnele caracteristice de laborator ale bolii Still Semne de laborator ale bolii Still la adulți FRECVENȚĂ (%) Creștere VSH - Leucocitoză - Anemia - Neutrofilie > % - Hipoalbuminemia - Creșterea concentrației enzimelor hepatice - Trombocitoza - Prezența anticorpilor antinucleari - Prezența factorului reumatoid - Nu există teste specifice pentru a diagnostica boala Still Diagnosticul se stabilește pe baza manifestărilor clinice ale bolii și a rezultatelor testelor de laborator, excluzând, desigur, alte cauze ale dezvoltării acesteia (de exemplu, infecții sau tumori) Majoritatea pacienților au niveluri crescute de feritină Unii autori consideră că o creștere bruscă a concentrației de feritină în serul sanguin servește ca semn de diagnostic al bolii Still și că, dacă este > mg/dL la un pacient cu manifestările clinice corespunzătoare, acest lucru nu face decât să confirme diagnosticul Motivul unei creșteri atât de semnificative a acestui indicator este neclar, deși feritina aparține proteinelor de fază acută, iar conținutul său reflectă gradul proceselor inflamatorii care apar în organism CAPITOLUL BOALA STILL LA ADULTI Cum să tratezi boala lui Still? Pentru % dintre pacienții cu boala Still, utilizarea aspirinei sau a altor medicamente antiinflamatoare nesteroidiene este suficientă, dar majoritatea pacienților necesită terapie cu corticosteroizi Aproximativ / dintre pacienți sunt forțați să ia mai mult de mg de prednisolon pe zi În cazurile în care este imposibil să se evite o recidivă a bolii prin reducerea dozei de prednisolon, se adaugă unul dintre medicamentele antireumatice sau imunosupresoarele de bază cu acțiune lentă (metotrexat) Care sunt evoluția și prognosticul bolii Still? Pentru a obține remiterea clinică și de laborator a bolii în timpul tratamentului, este necesară o medie de luni; pentru a obține o remisiune care nu necesită doze de întreținere de medicamente - aproximativ de luni Există trei variante ale evoluției bolii: ) recuperare spontană, ) recurentă cu perioade de exacerbare (atac) și ) cronică Fiecare variantă reprezintă aproximativ / dintre pacienții care suferă de boala Still La pacienții cu recuperare spontană, remisiunea se realizează în - luni Cu un curs recidivant, / dintre pacienți dezvoltă un singur atac recurent al bolii în perioada de la la de luni după manifestările primare ale bolii Still O mică proporție de pacienți din acest grup au multe atacuri recurente, cu mai mult de atacuri care apar în decurs de până la de luni de la debutul bolii Exacerbările repetate sunt de obicei mai ușoare decât stadiul inițial și necesită numirea unor doze mai mici de medicamente La pacienții cu forma cronică, se remarcă în primul rând artrita și limitarea mișcării la nivelul articulațiilor Astfel de pacienți au nevoie uneori de artroplastie, mai ales dacă articulațiile șoldului sunt afectate Manifestările sistemice sunt mai puțin pronunțate Poliartrita sau afectarea articulațiilor mari (umăr, șold) în stadiile incipiente ale bolii este un semn de prognostic slab La astfel de pacienți, boala are de obicei un curs cronic Rata de supraviețuire la cinci ani pentru adulții cu boala Still este de - %, ceea ce este similar cu cea pentru lupusul eritematos sistemic Moartea poate rezulta din infecție, insuficiență hepatică, amiloidoză, sindrom de detresă respiratorie a adultului, insuficiență cardiacă, cancer pulmonar, status epileptic și tulburări hematologice, inclusiv coagulare intravasculară diseminată și purpură trombocitopenică trombotică Literatură aleasă Bray VJ, Singleton JD Coagularea intravasculară diseminată în boala Still Semin Arthritis Rheum , : - , Bywaters EGL Boala Stiil la adult Ann Rheum Dis : - , Cush JJ, Medsger TA, Christy WC și colab Boala Still la adulți: curs clinic și rezultat Arthritis Rheum , : - , Elkon K B , Hughes GRV, Bywaters EGL și colab Boala Still la adulți: urmărire de douăzeci de ani și studii ulterioare ale pacienților cu boală activă Arthritis Rheum , : - , Esdaile J M Tannenbaum H , Hawkins D Boala Adult Still A m J Med , : - , SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Ohta A , Yamaguchi M , Tsunematsu T şi colab Boala Still adulților: un studiu multicentric asupra pacienților japonezi J Rheumatol , : - , Ota T , Higashi S , Suzuki H et al Niveluri crescute de feritină serică în boala Still adulților Lancet : - , Pouchot J , Sampalis JS, Beaudet F et al Boala Still adulților: manifestări, evoluția bolii și rezultatul la de pacienți Medicine, : - , Reginato AJ, Schumacher HR, Baker DG și colab Boala Still cu debut la adult: experiență la de pacienți și revizuirea literaturii cu accent pe insuficiența de organ Semin Arthritis Rheum , : - , Încă GF Pe o formă de boală cronică a articulațiilor la copii Med Chir Trans , : - , [Retipărit în Arh Dis Copil, : - , ] CAPITOLUL JamesD Singleton, M D Cum pot fi descrise manifestările clinice ale polimialgiei reumatice folosind abrevierea SECRET? S - Rigiditate și durere - rigiditate și durere; E - Persoane vârstnice - vârsta înaintată a pacienților; C - simptome constituționale, - simptome generale, constituționale la indo-europeni; R - Artrita (reumatism) - artrita (reumatism); E - Viteză crescută de sedimentare a eritrocitelor (ESR) - rata crescută a sedimentării eritrocitelor (ESR); T - Arterita temporală - arterita temporală Când a apărut pentru prima dată termenul "polimialgie reumatică"? Raportările despre acest sindrom au apărut de mult în literatura medicală sub diferite denumiri Termenul de "polimialgie reumatică" (RPM) a fost propus în de către Barber (Barber), care a descris cazuri de această boală Definiți polimialgia reumatică (RPM) RPM este o boală inflamatorie a vârstnicilor caracterizată prin durere și rigiditate a mușchilor umărului și/sau ai centurii pelvine Criterii de diagnostic pentru RPM: • vârsta > de ani; • implicarea bilaterală a două dintre cele trei zone enumerate (gât, umăr sau centură pelviană) timp de cel puțin lună; • VSH > mm/h; • excluderea altor boli (cu excepția arteritei temporale) Pacienții au de obicei artrită și simptome generale (constituționale) Conform unor definiții, criteriile de diagnosticare pentru RPM includ: CAPITOLUL POLIMIALGIA REUMATICA acelasi raspuns rapid la terapia cu glucocorticosteroizi (la doza corespunzatoare la - mg prednisolon pe zi) Cine primește RPM? RPM se dezvoltă rar la persoanele sub de ani; incidența RPM crește odată cu vârsta Majoritatea pacienților au peste de ani, iar vârsta medie de debut este de aproximativ de ani Femeile se îmbolnăvesc de ori mai des decât bărbații RPM, ca și arterita temporală, apare predominant la albi și este rar diagnosticat la negrii, persoanele de origine hispanica sau asiatică și nativii americani Albii care trăiesc în sudul Statelor Unite au mai puține RPM decât cei care trăiesc în statele nordice Care este incidența și prevalența RPM? RPM este o boală relativ comună la populația albă în vârstă RPM, comparativ cu arterita temporală, este observată la un număr mai mare de pacienți Potrivit unui studiu din comitatul Olmsted, Minnesota, incidența RPM este de , cazuri la de persoane peste de ani, iar prevalența este de aproximativ de cazuri la de persoane de peste de ani În Göteborg, Suedia, rata anuală de incidență a fost de , cazuri la de persoane cu vârsta peste de ani Descrieți durerea și rigiditatea asociate cu RPM • Rigiditate și durere, de obicei profundă, progresivă și simetrică RPM afectează de obicei mai mult de o zonă (gât, umăr sau centură pelviană), dar nu poate fi exclusă debutul brusc al bolii sau o leziune unilaterală în perioada incipientă a bolii, care apoi se extinde simetric pe partea opusă • Brâul scapular este adesea afectat primul Pacientul indică adesea zona în care durerea este cea mai pronunțată • Sindromul de durere severă limitează mobilitatea pacientului; rigiditatea este pronunțată • Pacienții se plâng uneori de slăbiciune musculară din cauza durerii și rigidității Descrieți manifestările artritei în RPM Sinovita detectabilă clinic este descrisă de mulți autori Deci, într-un grup de pacienți observați de peste ani, % au prezentat manifestări clinice de sinovite Revărsatul intraarticular în articulațiile genunchiului, sinovita articulațiilor încheieturii mâinii (adesea însoțită de sindromul tunelului carpian) și sinovita articulațiilor sternoclaviculare sunt cele mai frecvente Revărsatul în articulația genunchiului poate fi semnificativ ( - ml) Sinovita este predominant tranzitorie și moderat pronunțată De obicei se dezvoltă fie la debutul bolii, fie atunci când doza de glucocorticosteroizi este redusă prea repede și răspunde bine la terapia cu steroizi Ce poate fi dezvăluit la examinarea unui pacient care suferă de RPM? Datele examenului medical nu corespund plângerilor și anamnezei pacientului, care trebuie luate în considerare Pacienții pot prezenta semne de boală cronică: scădere în greutate, slăbiciune, depresie și febră scăzută SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV febră O creștere a temperaturii până la un număr febril, supozitoarele de temperatură sunt necaracteristice dacă nu există arterită temporală Gâtul și centura scapulară sunt dureroase la palpare, mișcările active în articulația umărului sunt limitate din cauza durerii În timp, se dezvoltă o contractură a articulației umărului cu implicarea capsulei, ceea ce duce la o limitare a mișcărilor pasive Atrofia mușchilor Mișcările articulațiilor cresc durerea, care este localizată în regiunea membrelor proximale, și nu în proiecția articulațiilor La examinare, manifestările clinice ale sinovitei sunt mai des detectate în articulațiile genunchiului, încheieturii mâinii și articulațiilor sternoclaviculare Poate apărea sindromul de tunel carpian Studiul forței musculare este adesea imposibil din cauza durerii Cu toate acestea, puterea mușchilor rămâne în limitele normale până când se dezvoltă atrofia lor din cauza inactivității Care este etiologia RPM? Etiologia RPM este necunoscută, dar nu există dovezi ale acțiunii vreunei toxine sau ale prezenței unui agent infecțios în această boală Se încearcă să se bazeze pe epidemiologia bolii, cu toate acestea, dependența RPM de vârsta pacienților nu a primit încă o explicație clară Motivul pentru predominanța pacienților albi cu RPM este considerat a fi o predispoziție genetică; a fost raportată asocierea bolii cu HLA-DR Sistemul imunitar este implicat în patogeneza bolii, dar nu au fost identificate nici defecte persistente ale răspunsului imun, nici anticorpi specifici Explicați manifestările clinice ale RPM RPM este o boală inflamatorie sistemică, iar acest lucru explică apariția simptomelor comune Sinovita articulațiilor șoldului și umărului este greu de bănuit din manifestările clinice ale bolii, dar mulți autori le consideră a fi cauza rigidității mușchilor membrelor proximale și a durerii Prezența sinovitei articulațiilor mari este confirmată prin scintigrafie, cu un examen medical obiectiv, examinarea lichidului sinovial și biopsia membranei sinoviale a articulațiilor Alți autori susțin că RPM este o manifestare a arteritei ca boală de bază, subliniind că sinovita practic nu dă manifestări clinice Biopsia musculară de obicei nu evidențiază patologie sau modificări nespecifice fără semne de inflamație Ce semn de laborator este cel mai tipic pentru RPM? Are loc mereu? Un semn caracteristic de laborator este o creștere a vitezei de sedimentare a eritrocitelor, adesea până la mm / h sau mai mult (determinare prin metoda Westergren) În cazuri rare, RPM apare pe fundalul unui ESR normal sau nu puternic crescut Ce alte modificări ale parametrilor de laborator sunt observate în timpul RPM? Acestea includ semne care reflectă cursul unui proces inflamator sistemic (anemie normocromă normocitară, trombocitoză, creșterea concentrației de gammaglobuline și proteine de fază acută) Mai mult de '/ pacienţi au activitate crescută a enzimelor hepatice, în special a fosfatazei alcaline Funcția rinichilor, analiza urinei și concentrația serică a creatinkinazei au fost în limite normale Anticorpii antinucleari și factorul reumatoid din serul sanguin nu sunt determinați CAPITOLUL Care este compoziția lichidului sinovial? În lichidul sinovial sunt detectate modificări inflamatorii, vâscozitatea acestuia este redusă Numărul de leucocite variază între - /mm , dintre care - % sunt neutrofile polimorfonucleare Rezultatele culturilor și ale studiilor privind prezența cristalelor sunt negative Care este relația dintre RPM și arterita temporală? Aceste două boli apar adesea simultan sau secvenţial RPM se găsește la - % dintre pacienții cu arterită temporală (AT), iar manifestările sale clinice sunt observate în stadiile incipiente ale bolii în - % din cazuri În schimb, VA se poate dezvolta la pacienții cu RPM Alestig și Barr (Alestig, Vagg) (în ) au raportat prezența semnelor histologice de AV la pacienții cu RPM care nu prezentau manifestări clinice de arterită Deși studiul scandinav a arătat că VA se dezvoltă la aproximativ % dintre pacienții cu RPM, doar - % dintre pacienții cu RPM din America de Nord au o asociere cu VA În ce cazuri este indicată o biopsie a arterei temporale pentru un pacient cu RPM? (Întrebarea este discutabilă ) O biopsie a arterei temporale nu este necesară până când pacientul are plângeri sau simptome care confirmă dezvoltarea VA, care includ dureri de cap, spasm muscular masticator, tulburări de vedere, sensibilitate a scalpului etc Este necesar să se examineze arterele capului, gâtului , trunchiul și extremitățile pentru sensibilitate, creșterea diametrului, zgomotul și reducerea pulsațiilor Simptomele generale și modificările parametrilor de laborator în RPM și VA sunt aceleași, prin urmare nu joacă un rol în diagnosticul diferențial Cu toate acestea, o îmbunătățire insuficientă a stării generale sau o ușoară modificare a VSH ca răspuns la terapia cu prednison indică VA și, în acest caz, este indicată o biopsie a arterei temporale Cum se diagnostichează RPM? Pe baza totalității manifestărilor clinice enumerate în definiția bolii Care este diagnosticul diferenţial pentru RPM? Ce simptome ajută la stabilirea diagnosticului? Diagnosticul diferențial al polimialgiei reumatice/arterita temporală CARACTERISTICI DIFERENȚIALE A BOLII Sindromul fibromialgiei Hipotiroidism Puncte de durere; VSH în limitele normale Concentrație crescută de hormon de stimulare a tiroidei; VSH în limite normale Depresie Polimiozită VSH în limite normale Predominanța slăbiciunii musculare severe; concentrația crescută a creatinkinazei; modificări ale electromiogramei Tumora malignă Semne clinice ale tumorii (relația dintre dezvoltarea tumorii și RPM nu a fost identificată) Boală infecțioasă Semne clinice caracteristice ale unei boli; identificarea agentului patogen folosind culturi Artrita reumatoidă Prezența factorului reumatoid; leziuni mici ale articulațiilor SECȚIUNEA IV BOLI SISTEMICE ALE TESUTULUI CONECTIV Cum să diferențiem RPM de artrita reumatoidă? La pacienții vârstnici, este adesea foarte dificil să se distingă RPM de manifestările inițiale ale poliartritei reumatoide, deoarece simptomele lor generale și rigiditatea matinală domină adesea semnele de afectare a articulațiilor În acest caz, diagnosticul RPM este confirmat de absența: - factor reumatoid; - deteriorarea micilor articulații ale mâinilor și picioarelor; - deteriorarea articulațiilor; - apariţia modificărilor erozive în perioada de observaţie Efectul tratamentului cu glucocorticoizi nu este un criteriu de încredere pentru diagnosticul diferențial Cum sunt utilizate AINS în tratamentul RPM? Efectul utilizării AINS este observat doar în - % din cazuri; Este recomandabil să se prescrie AINS la pacienții cu manifestări moderate de RPM Ca și în cazul altor boli, niciunul dintre AINS nu are un beneficiu garantat; alegerea AINS se bazează pe eficacitatea individuală și tolerabilitatea medicamentului pentru pacienți AINS pot fi utilizate în combinație cu glucocorticosteroizi pentru a reduce doza de hormoni Cu toate acestea, trebuie să fim conștienți de efectele secundare ale AINS, ținând cont, în primul rând, de vârsta pacienților și de durata tratamentului Cum se administrează terapia cu glucocorticosteroizi în stadiile incipiente ale RPM? Utilizarea prednisolonului - mg / zi duce, de regulă, la un efect pozitiv rapid și pronunțat Marea majoritate a pacienților simt o îmbunătățire semnificativă deja în primele - zile de tratament, în timp ce alții necesită puțin mai mult timp pentru a opri simptomele bolii Cu aportul zilnic, eficacitatea medicamentului este mai mare decât atunci când este administrat o dată la două zile (terapie alternativă); doza inițială este determinată de severitatea manifestărilor clinice (la o doză > mg/zi nu este necesară) Doza trebuie redusă la fiecare - săptămâni, ghidat de starea pacientului ca criteriu cel mai de încredere VSH scade treptat, deși poate dura câteva săptămâni pentru a se normaliza Doza de medicament este redusă cu , mg de fiecare dată până când este de mg / zi În plus, doza este redusă cu mg de fiecare dată sub controlul VSH și al stării pacientului Care este cursul RPM? Cursul bolii este lung, iar recăderile sunt observate mult mai des decât se credea anterior Potrivit unui studiu ( de pacienți), % dintre pacienți au continuat să ia prednisolon la ani de la începerea terapiei, unii pacienți sunt forțați să ia glucocorticosteroizi pentru mai mult de ani Recăderile RPM după întreruperea terapiei medicamentoase au apărut în % din cazuri, dezvoltându-se după câteva luni sau ani În timpul exacerbărilor, ESR poate să nu atingă valorile observate în perioada inițială a bolii Cât timp se continuă tratamentul cu prednison, ținând cont de caracteristicile evoluției bolii? Reducerea dozei de prednisolon și anularea acesteia este de dorit să se efectueze cât mai curând posibil Cu toate acestea, o reducere prea bruscă a dozei este plină de o exacerbare a RPM Cea mai optimă doză pe care un pacient ar trebui să o primească după un an de la debutul bolii este de mg de prednisolon pe zi Când luați această doză, efectele secundare sunt minime CAPITOLUL POLIMIALGIA REUMATICA În absența semnelor de recidivă, doza este redusă cu mg la fiecare - luni, urmată de retragerea completă a medicamentului În cazurile de exacerbare se recurge la o mică creștere a dozei ( % din leucocite sanguine Granulom eozinofil necrozant Tulburări cardiace P-ANCA % Leziuni necrotice Nu mai mult decât în populația generală minimă necrozantă granulom epitelioid Tulburări pulmonare și renale C-ANCA % Cum să tratezi SSc? Care este prognosticul acestei boli? Medicamentele de elecție sunt glucocorticosteroizii De regulă, utilizarea unor doze mari de prednisolon ( mg / zi) duce la o îmbunătățire a stării În cazurile severe, dacă se dezvoltă leziuni ale organelor interne, cu manifestări care amenință viața pacientului, se recomandă introducerea citostaticelor în regimul de tratament SECȚIUNEA U VASCULI ȘI TU: PRIMAR ȘI SECUNDAR Rata de supraviețuire la cinci ani pentru pacienții cu IC este de % Principala cauză a decesului este insuficiența cardiacă ( %): infarctul miocardic și insuficiența cardiacă congestivă Este tromboangeita obliterantă (TAO) adevărată vasculită? TAO este o boală vasculară neateromatoasă obliterantă inflamatorie care afectează predominant arterele, venele și nervii de dimensiuni mici și mijlocii În faza acută a bolii, în lumenul vasului se formează un tromb inflamator acut și, deși modificările inflamatorii sunt detectate și în peretele vascular, acestea sunt mai puțin pronunțate decât în alte tipuri de vasculită Cu toate acestea, din cauza reacției inflamatorii moderate concomitente a peretelui vasului, TAO, din punct de vedere morfologic, este clasificată ca o vasculită Care este etiologia TAO? Ea nu este clară Adevărat, există o legătură certă între această boală și consumul de tutun Alte mecanisme posibile pentru dezvoltarea patologiei includ o predispoziție genetică, precum și o ipotetică leziune vasculară autoimună Cine suferă de TAO? De regulă, aceștia sunt tineri fumători cu vârsta cuprinsă între și de ani, rareori mai în vârstă (vârsta medie este de aproximativ de ani) Cele mai multe rapoarte descriu boala la fumătorii înrăiți, dar există rapoarte despre dezvoltarea acesteia la persoanele care fumează - țigări pe zi timp de câțiva ani, precum și la persoanele care fumează pipă sau mestecă tutun TAO este predominant în rândul bărbaților, dar recent a existat o creștere a incidenței TAO în rândul femeilor Acest lucru poate fi explicat prin recunoașterea îmbunătățită a bolii și o creștere a numărului de femei care fumează Enumerați semnele clinice ale TAO De regulă, primele simptome ale TAO sunt ischemia extremităților inferioare sau claudicația intermitentă, uneori există o leziune similară a vaselor mâinilor, care începe cu membrele distale, extinzându-se treptat mai proximal Adesea, procesul patologic acoperă două sau mai multe membre Tromboflebita superficială se dezvoltă la / -/ pacienți, iar fenomenul Raynaud - la aproximativ % Ce manifestări ale bolii îl determină pe pacient să se prezinte la medic? Principalele simptome sunt claudicația intermitentă, durerea în repaus și apariția de ulcere pe vârful degetelor Datorită faptului că afectarea începe de la distal din? problemele membrelor, tulburările de sensibilitate, intoleranța la frig, roșeața sau cianoza fac pacientul să se prezinte la medic în % din cazuri TAO se caracterizează prin dureri intermitente în zona piciorului, iar până la stabilirea unui diagnostic, pacienții încearcă de obicei să-și găsească pantofi confortabili, apelează la ortopedii sau specialiştii piciorului Aproximativ / dintre pacienți se plâng de apariția cangrenei și ulcerațiilor, precum și a durerii în repaus Vârfurile degetelor de la mâini și de la picioare sunt afectate predominant, uneori spontan, dar mai des ca urmare a unui fel de traumatism, de exemplu, la tăierea unghiilor sau din cauza purtării pantofilor strâmți CAPITOLUL Cum se diagnostichează TAO? În primul rând, este necesar să se excludă boli similare cu TAO în manifestările clinice și, în primul rând, leziunile vasculare aterosclerotice și tromboembolismul Toți pacienții cu suspiciune de TAO sunt supuși ecocardiografiei pentru a detecta cheaguri de sânge în cavitățile inimii și arteriografiei pentru a se asigura că nu există leziuni aterosclerotice Angiografia poate confirma, de asemenea, un diagnostic suspectat, deși constatările nu sunt considerate patognomonice pentru boală Descrieți semnele angiografice ale TAO Deși nicio modificare a angiografiei nu poate fi considerată specifică pentru TAO, rezultatele studiului, în combinație cu tabloul clinic al bolii, fac posibilă stabilirea unui diagnostic Arteriogramele relevă afectarea vaselor de sânge mici și mijlocii, cel mai adesea arterele degetelor de la mâini și de la picioare, precum și arterele palmare, plantare, tibiale, peronee, radiale și ulnare (vezi figura) Există zone bilaterale de îngustare a lumenului vaselor sau de ocluzie completă a acestora Totodată, vasele proximale și secțiunile patului vascular dintre cele stenotice nu au fost afectate În jurul zonelor de ocluzie se dezvoltă o rețea de colaterale, care seamănă cu o coroană de copac, o pânză de păianjen sau o spirală Trebuie amintit că arterele afectate pot avea zone nemodificate, dar cea mai importantă este absența modificărilor patologice la nivelul vaselor proximale, semne de ateroscleroză sau embolie Angiografia mâinii unui pacient cu TAO Se atrage atenția asupra lumenului neuniform al arterei radiale (săgeți), precum și asupra absenței arcului palmar și a arterelor degetelor Care este rolul biopsiei în stabilirea diagnosticului de TAO? În perioada acută a bolii, o biopsie este efectuată extrem de rar, deoarece apare ischemia extremităților distale și se formează suplimentar un ulcer la locul prelevării materialului de biopsie Prin urmare, eșantioanele pentru studiu au fost semi SECȚIUNEA U VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ chene de la membrele amputate În forma acută, panvasculita este determinată cu o infiltrație celulară pronunțată a trombului În perioada subacută, celularitatea scade și încep procesele de recanalizare a trombului, putând fi observată și fibroză perivasculară În stadii avansate, sunt de obicei detectate un tromb organizat și recanalizat și fibroză perivasculară Spre deosebire de alte vasculite ale vaselor de dimensiuni medii, venulita se găsește adesea în materialul obținut de la pacienții cu TAO Cu ce boli se realizează diagnosticul diferenţial al TAO? Lupus eritematos sistemic Artrita reumatoida sclerodermie Periarterita nodulară Sindromul anticorpilor antifosfolipidici Arterita cu celule gigantice (boala lui Takayasu) Vasculita arterelor mici Diverse boli ale sângelui Riscuri profesionale sindromul degetului de ciocan Tromboza anevrismului Cum să tratezi TAO? Încetarea completă a fumatului sau a altor utilizări de tutun (Mulți pacienți continuă să fumeze în ciuda amenințării amputației ) Tratamentul ulcerelor ischemice focale: - îngrijirea picioarelor (ungerea pielii cu o cremă pe bază de lanolină, întinderea degetelor cu lână de oaie, protejarea picioarelor de răni); - utilizarea blocantelor canalelor de calciu și/sau pentoxifilină; - utilizarea iloprost (acum în SUA acest medicament nu este utilizat); - simpatectomie Tratamentul celulitei cu antibiotice Tratamentul tromboflebitelor superficiale cu AINS Amputarea unui membru, dacă măsurile terapeutice nu au îmbunătățit starea pacientului Este utilizată recanalizarea chirurgicală în tratamentul pacienţilor cu TAO? De obicei nu Cu TAO, vasele distale sunt afectate, astfel încât este aproape imposibil să ocoliți zonele lor stenotice Mai mulți pacienți care au suferit manevră au avut rezultate slabe pe termen lung Literatură aleasă Calabrese L H Vasculita sistemului nervos central Rheum Dis Clin North Am , : - , Conn DL Poliarterita Rheum Dis Clin North Am : - , Fauci AS, Haynes BF, Katz P Spectrul vasculitei: clinic, patologic, imunologic și considerații terapeutice Ann Intern Med : - , WL brut Noile evoluții în tratamentul vasculitei sistemice Curr Opinează Rheumatol , : - , CAPITOLUL GRANULOMATOZA LUI WEGENER SI ALTE BOLI Boala Joyce JW Buerger (tromboangeita obliterantă) Rheum Dis Clin North Am : - , Llotte F , Guillevin L Polyarterita nodosa, microscopic polyangeitis and Churg-Strauss syndrome: Clinical aspects and treatment Rheum Dis Clin North Am , : - , Lightfoot RW, Michel BA, Block DA și colab Colegiul American de Reumatologie criterii pentru clasificarea poliarteritei nodoze Artrită Rheum , : - , Masi AT, Hunder GG, LieJ T şi colab Colegiul American de Reumatologie criterii pentru clasificarea sindromului Churg-Strauss (angita granulomatoză alergică) Artrită Rheum , ; - , Olin JW Tromboangeita obliterantă Curr Opinează Rheumatol , : - , CAPITOLUL MarkMalyak, MD Definiți granulomatoza Wegener (GG) Granulomatoza Wegener este un sindrom clinic și morfologic de etiologie necunoscută, care se caracterizează prin: • inflamația extravasculară a țesuturilor cu formare de granuloame, vasculită granulomatoasă a vaselor predominant mici și distrugerea țesuturilor căilor respiratorii superioare și inferioare; • glomerulonefrita, de obicei oligoimuna (intrebarea ), focala, segmentara si necrotica; • afectarea diferitelor organe și sisteme din cauza dezvoltării vasculitei granulomatoase cu afectare, în principal a vaselor mici, formarea de granuloame extravasculare și necroză; • Pacientul are de obicei anticorpi citoplasmatici anti-neutrofili (întrebarea ) Deși HB este, prin definiție, un sindrom de vasculită, cele mai frecvente modificări inflamatorii, inclusiv granuloamele, apar în parenchimul organelor din afara pereților vaselor Mai mult, în tabloul clinic al bolii poate predomina infiltrația granulomatoasă extravasculară Dați definiția GV dezvoltată de Institutul American de Reumatologie Au fost propuse patru criterii pentru diagnosticul HB, a căror sensibilitate este de %, iar specificitatea este de % Dacă apar sau mai multe dintre ele, atunci se poate presupune că pacientul are hepatită B (diagnosticat?) • Modificări inflamatorii ale membranei mucoase a gurii și/sau a nasului Se observă ulcerație a membranei mucoase a orofaringelui și/sau scurgeri purulente sau sângeroase din nas SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ • Noduli, infiltrate persistente sau cavități observate la radiografie ale plămânilor • Modificări ale sedimentului urinar: micro hematurie sau gips de eritrocitare • Inflamație granulomatoasă tipică a peretelui arterial sau formarea de granulom în zonele perivasculare/extravasculare Enumerați semnele clinice de afectare a căilor respiratorii superioare la pacienții care suferă de hepatită B Inflamația cronică a membranei mucoase a căilor respiratorii superioare se caracterizează prin formarea de granuloame, vasculite și necroză tisulară, ceea ce duce la apariția simptomelor clinice din următoarele organe Sinusurile paranazale - sinuzita cronică este un simptom comun al bolii, manifestările sale sunt observate la % dintre pacienți, iar în general aproximativ % dintre pacienții cu hepatită B suferă de sinuzită Membrana mucoasă a cavității nazale - inflamația curentă cronică este observată la aproape % dintre pacienți, în timp ce apar scurgeri purulente din nas, sângerări nazale, modificări ulcerative ale membranei mucoase Mai rar, se dezvoltă perforarea septului nazal și distrugerea cartilajului de susținere al nasului (deformarea nasului în șa) Mucoasa bucală - inflamația în curs de desfășurare cronică duce la ulcerații, care pot fi sau nu dureroase Mucoasa faringiană - inflamația curentă cronică poate duce la blocarea tubului auditiv, care, la rândul său, duce la dezvoltarea fie a otitei medii supurative acute, fie a otitei medii seroase cronice Membrana mucoasă a laringelui și a traheei - inflamația cronică curentă poate provoca stenoza laringelui și a traheei, care în cazuri severe este însoțită de respirația stridor și dezvoltarea insuficienței respiratorii Descrieți semnele morfologice de afectare a secțiunilor respiratorii ale plămânilor în hepatita B Semne morfologice de afectare a secțiunilor respiratorii ale plămânilor în hepatita B Modificări inflamatorii extravasculare Curs cronic: inflamatie granulomatoasa Curs acut: focarele inflamatorii sunt infiltrate de neutrofile (inflamație purulentă) Vasculită Curs cronic: inflamatie granulomatoasa Curs acut: infiltrație neutrofilă (inflamație purulentă) și dezvoltarea necrozei fibrinoide Fibroză Afectarea plămânilor în hepatita B se caracterizează prin diferite grade de severitate a proceselor inflamatorii cronice (granulomatoase) și acute (cu adăugarea de infiltrare neutrofilă); în același timp, septurile alveolare și vasele mici de sânge sunt distruse Arborele bronșic și vasele mari de sânge sunt mai puțin afectate Procesele inflamatorii cronice duc la formarea de granuloame - cea mai tipică manifestare a acestei boli Ele sunt localizate extravascular în țesutul interstițial al septurilor alveolare și, uneori, în pereții vaselor de sânge și ai bronhiilor În cursul acut al inflamației în pereții vaselor de sânge, în CAPITOLUL se observă țesut terțial și spații alveolare, acumulări de neutrofile și alte celule inflamatorii Odată cu rezolvarea proceselor de inflamație acută sau cronică, are loc fie resorbția focarelor reacției inflamatorii (fără modificări cicatriciale), fie organizarea acesteia (cu depunerea fibrelor de colagen și formarea unei cicatrici) Inflamația acută poate deveni cronică odată cu formarea de granuloame La majoritatea pacienților care suferă de hepatită B, examenul histologic evidențiază semne atât de inflamație cronică, cât și de inflamație acută, cel mai adesea cu predominanța unuia dintre ele Dacă focarul inflamației în țesutul pulmonar este localizat la periferie în apropierea pleurei viscerale, atunci pacientul poate dezvolta pleurezie fibrinoasă cronică Enumerați semnele clinice de afectare a secțiunilor respiratorii ale plămânilor în hepatita B Semne clinice de afectare a secțiunilor respiratorii ale plămânilor în hepatita B SINDROM CLINIC MODIFICĂRI MORFOLOGICE MODIFICĂRI LA RADIOGRAFIE Curs asimptomatic (deseori) Predomină procesele cronice tuse episodică/persistentă; nu există alte simptome de afectare pulmonară (deseori) Sindrom de sângerare alveolară (rar) Predomină procesele cronice - Inflamație focală persistentă infiltrativă a porilor și/sau nodurilor Capilarita vaselor alveolelor Pneumonită acută/subacută cu dezvoltarea insuficienței respiratorii acute (rar) Predomină procesele Inflamație focală sau acută tranzitorie Infiltrate interstițiale/alveolare difuze Insuficiență respiratorie cronică (rar) Pleurezie (rar) Procese cronice Inflamație difuză persistentă și/sau infiltrate de fibroză Pleurezie cronică fibrinoasă, posibil în combinație cu revărsat pleural Simptomele afectarii pulmonare la pacientii care sufera de hepatita B sunt observate foarte des (in % din cazuri) În general, această patologie apare la % dintre pacienți, iar aproximativ în Oz dintre aceștia este asimptomatică (pe radiografie sunt detectate doar modificări) Manifestările clinice pot fi diferite: tuse uscată paroxistică sau persistentă fără alte semne ale bolii, hemoptizie minoră sau severă, precum și insuficiență pulmonară acută sau cronică Procesele inflamatorii cronice cu formarea de granuloame în septele alveolare și vasele mici de sânge duc la formarea de noduli și/sau infiltrate persistente, detectate prin radiografie toracică (vezi figura) Cu leziuni extinse, se poate dezvolta insuficiență respiratorie acută sau cronică Acesta din urmă poate apărea și pe fondul fibrozei difuze a țesutului pulmonar, care apare ca urmare a cicatricii foștilor focare de inflamație acută sau cronică SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ Procesele inflamatorii acute cu dezvoltarea vasculitei necrozante ale vaselor mici de sânge și infiltrarea neutrofilă a zonelor extravasculare (septuri alveolare și spații alveolare) duc la pneumonită acută difuză și, ca urmare, la insuficiență respiratorie acută În plus, se poate observa capilarita septelor alveolare, manifestată prin sindromul de sângerare alveolară cu hemoptizie și insuficiență respiratorie acută de diferite grade Radiografia toracică simplă a unui pacient care suferă de hepatită B arată o leziune nodulară a țesutului pulmonar (Din: The Clinical Slide Collection on the Rheumatic Diseases Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) Ce daune pot apărea în hepatita B împreună cu tipul principal de afectare a căilor respiratorii superioare și inferioare? Pacienții care suferă de hepatită B cu leziuni ale tractului respirator superior dezvoltă adesea sinuzită bacteriană cauzată de Staphylococcus aureus, a cărei cauză, de regulă, este blocarea orificiilor sinusurilor paranazale din cauza proceselor inflamatorii din membrana mucoasă În mod similar, blocarea lumenului bronhiei de către un nodul inflamator sau ca urmare a distrugerii peretelui acestuia poate duce la apariția pneumoniei bacteriene purulente la distanță de obstrucție Infecția poate fi o complicație a terapiei imunosupresoare Deoarece tratamentul utilizează în principal glucocorticoizi și ciclofosfamidă, care suprimă atât răspunsul imun umoral, cât și cel celular; pacienții sunt mai susceptibili de a dezvolta o infecție pulmonară cauzată de agenți patogeni oportuniști (Pneumocystis carinii, herpesvirusuri, micobacterii, ciuperci și Legionella) și bacterii comune care formează puroi (de exemplu, Strepto-coccus pneumoniae) În cele din urmă, medicamentele pot avea un efect toxic direct asupra plămânilor Ciclofosfamida, chiar și la doze relativ mici utilizate pentru tratarea hepatitei B, provoacă adesea dezvoltarea fibrozei pulmonare CAPITOLUL Enumerați semnele clinice și morfologice ale afectarii rinichilor în hepatita B Manifestările clinice se observă la aproximativ % dintre pacienții cu hepatită B, în general, țesutul renal este afectat în % Majoritatea pacienților nu prezintă deloc simptome Tipic pentru HB este dezvoltarea glomerulonefritei necrotice segmentare focale oligoimune În cazurile severe se detectează glomerulonefrita difuză sau glomerulonefrita cu semilună Cu ajutorul studiilor imunofluorescente, de regulă, este practic imposibil să se detecteze depozite de imunoglobuline, complexe imune sau complement, prin urmare această glomerulonefrită se numește oligoimună Rareori, apare vasculita renala Aceasta este vasculita necrozantă, care nu este întotdeauna însoțită de formarea de granuloame De regulă, glomerulonefrita este asimptomatică, dar sunt detectate modificări ale analizei urinei (hematurie, piurie, proteinurie și gips celulare), precum și o scădere a funcției renale în diferite grade (concentrație crescută a creatininei serice) Formele progresive severe de afectare a rinichilor duc la dezvoltarea insuficienței renale acute sau cronice Ce organe și sisteme, în afară de tractul respirator superior și inferior și rinichi, sunt implicate în procesul patologic în HB? Cu HB, orice organe și sisteme pot fi deteriorate în diferite grade În plus, apar adesea simptome generale (pierderea poftei de mâncare, pierderea în greutate, slăbiciune, stare generală de rău, febră), care se datorează aparent acțiunii citokinelor, în special interleukinelor (IL) și , și factorului de necroză tumorală a, care sunt produs de celulele din focarele de inflamație Ochi (aproximativ %) La % dintre pacienți este detectată proptoza (bombănire a globului ocular înainte și în jos), rezultată din modificări inflamatorii și fibrotice în spațiul retrobulbar (tumoare solidă a spațiului retroorbitar) Ca urmare a comprimării nervului optic, precum și a unei încălcări a mișcării prietenoase a globilor oculari din cauza compresiei și infiltrației inflamatorii a mușchilor oculomotori, acuitatea vizuală scade Mai puțin specifică pentru HB este dezvoltarea scleritei, episcleritei, uveitei, conjunctivitei, nevritei optice și trombozei arterei retiniene Piele ( %) Se observă în principal purpură palpabilă, ulcere, noduli subcutanați și erupții veziculare Din punct de vedere morfologic, se găsesc focare de inflamație granulomatoasă extravasculară, necroză și vasculită necrozantă cu sau fără infiltrare granulomatoasă în peretele vasului Copiii cu aceste manifestări ale hepatitei B pot fi diagnosticați greșit cu purpură Henoch-Schonlein Sistemul musculo-scheletic ( %) De obicei, există dureri în articulații și mușchi Artrita, care nu duce la deformarea articulațiilor sau distrugerea cartilajului articular, este observată mai rar Sistemul nervos periferic și central ( % și respectiv %) Cel mai adesea, înfrângerea sistemului nervos periferic are loc în funcție de tipul mononevritei multiple Tulburările SNC includ sindromul epileptiform, encefalita, accidentele vasculare cerebrale și afectarea nervilor cranieni Aproximativ % dintre pacienți dezvoltă pericardită, cu toate acestea, aproape niciun efect asupra gradului de umplere a ventriculilor inimii cu sânge leziuni endocardice, SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ miocardului și vaselor coronare nu este tipică Alte organe și sisteme sunt extrem de rar implicate în procesul patologic în HB Ce se știe despre epidemiologia hepatitei B? Nu există date adevărate despre prevalența HB Cu toate acestea, se știe că este mult mai puțin frecventă decât alte boli reumatice, cum ar fi artrita reumatoidă, lupusul eritematos sistemic (LES), polimialgia reumatică și arterita cu celule gigantice Deși vârsta pacienților cu hepatită B poate fi de la la de ani, în medie, în momentul în care patologia este recunoscută, este de de ani și doar % dintre pacienți au vârsta sub ani Bărbații și femeile se îmbolnăvesc la fel de des Aproape % sunt caucazieni; și doar % sunt afro-americani Definiți anticorpii citoplasmatici antineutrofili (ANCA) ANCA sunt anticorpi care reacţionează cu proteine specifice din citoplasma neutrofilelor Se găsesc la persoanele care suferă de anumite boli Dacă neutrofilele fixate cu alcool sunt folosite ca sursă de antigene într-un test imunofluorescent indirect, atunci toate ANCA pot fi împărțite în trei grupe în funcție de tipul de luminescență: C-ANCA, P-ANCA și ANCA atipică (vezi figura) Citoplasmatic, sau C-ANCA, creează o strălucire difuză a citoplasmei neutrofilelor, perinucleare sau P-ANCA, provoacă o strălucire perinucleară Dacă este imposibil să se determine clar tipul de luminescență, atunci vorbim de ANCA atipică În mod normal, C-ANCA reacționează cu proteinaza- , o serin proteinază găsită în granulele primare ale neutrofilelor P-ANCA sunt produse la mieloperoxidază, rar ținta este elastaza sau alte proteine găsite în granulele de neutrofile Pentru ANCA atipice, proteinele țintă sunt necunoscute, dar în unele cazuri sunt aceleași ca și pentru N-ANCA Tipuri de strălucire ANCA: C-ANCA (stânga) și P-ANCA (dreapta) Metoda de imunofluorescență indirectă, neutrofilele fixate cu alcool au fost utilizate ca antigen Care este semnificația clinică a depistării ANCA la pacienții cu hepatită B? La pacienții cu HV, C-ANCA este aproape întotdeauna detectat, indicând prezența anticorpilor la proteinaza- în serul sanguin Sensibilitatea și specificitatea C-ANCA pentru diagnosticul de HB este de - % și, respectiv, % CAPITOLUL GRANULOMATOZA LUI WEGENER SI ALTE BOLI de fapt Astfel de diferențe semnificative de sensibilitate se explică prin faptul că prezența anticorpilor și titrul acestora depind de severitatea și activitatea bolii Astfel, la pacienții care suferă de hepatită B activă cu manifestări clinice doar din căile respiratorii superioare și inferioare, comparativ cu cei care prezintă și semne p de afectare a rinichilor, titrurile C-ANCA mai scăzute și un număr mai mare de rezultate fals negative la teste sunt găsite Pe lângă prevalența bolii, prezența și titrul C-ANCA este afectată de activitatea procesului, manifestată prin simptome clinice În general, titrul C-ANCA corespunde gradului de activitate a HB în % din cazuri Mai mult, unele studii au arătat că o creștere a titrului de C-ANCA la pacienții cu HB inactiv este un precursor al recăderii Și în sfârșit, deoarece titrul C-ANCA crește numai în timpul exacerbărilor HB și nu se modifică pe fondul bolilor infecțioase acute, C-ANCA poate fi utilizat pentru a distinge o exacerbare a HB de un proces infecțios la pacienții în remisie Unii pacienți cu HB au și P-ANCA În ce boli se găsesc C-ANCA-urile în serul sanguin? FRECVENȚA DE DETECȚIE A BOLII (%) ANTICORPI LA PROTEINAZA- ANTICORPI LA MIELOPEROXIDAZĂ Granulomatoza Wegener Poliangeita microscopică - - Glomerulonefrită idiopatică cu semilună Sindromul Churg-Strauss Periarterita nodulară Citat din: Kallenberg C G M et al Anticorpi citoplasmatici anti-neutrofili: potențial diagnostic și fiziopatologic actual Kidney Int , : - , Deși anticorpii C-ANCA și, în consecință, anticorpii la proteinaza- detectați la un pacient sunt foarte specifici ( %) pentru HB, ei sunt observați și în alte boli, în special în poliangeita microscopică și glomerulonefrita semilună idiopatică Interesant, afectarea glomerulilor rinichilor în aceste trei patologii nu se distinge unele de altele și se caracterizează fie prin absența completă a depozitelor de complexe imune, fie prin o cantitate foarte mică a acestora (glomerulonefrită oligoimună) Astfel, bolile oligoimune însoțite de apariția C-ANCA constituie un grup separat de afecțiuni autoimune și trebuie să fie distinse de bolile imunocomplexe, de exemplu, LES și boala antimembrană bazală (sindromul Goodpasture) În ce boli sunt detectate P-ANCA și ANCA atipice în serul sanguin? În timp ce detectarea C-ANCA reflectă prezența anticorpilor la proteinaza- și este caracteristică unui număr limitat de boli, P-ANCA și ANCA atipice pot fi asociate cu un număr mare de anticorpi diferiți și apar în multe boli Fluorescența perinucleară sau atipică dau anticorpi specifici împotriva mieloperoxidazei, elastazei, catepsinei G, lactoferinei și Ș-glucuronidazei P-ANCA detectat în glomerulonefrita semilună idiopatică, sindromul Churg-Strauss, poliangeita microscopică, periarterita nodoasă și HB sunt de obicei reprezentate de anticorpi la mieloperoxidază SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ P-ANCA detectat în alte boli este mai puțin studiat, dar, de regulă, aceștia nu sunt anticorpi anti-mieloperoxidază Boli în care sunt detectate P-ANCA și ANCA atipice GRUPUL DE BOLI/EXEMPLE CARACTERISTICI DE ANTICORPI Vasculita primara Granulomatoza Wegener P-ANCA (anti-MPO) ( %) C-ANCA (anti-PZ) ( %) Poliangeita microscopică P-ANCA (anti-MPO) ( - %) C-ANCA (anti-PZ) ( - %) Glomerulonefrită semilună idiopatică Sindrom Churg-Strauss P-ANCA (anti-MPO) ( %) C-ANCA (anti-PZ) ( %) P-ANCA (anti-MPO) ( %) C-ANCA (anti-MPO) ) PZ) ( %) Periarterita nodoasă P-ANCA (anti-MPO) ( %) C-ANCA (anti-PZ) ( %) Boli difuze ale țesutului conjunctiv SLE P-ANCA și ANCA atipic ( %) - anticorpi la elastază, lactoferină, MPO etc Artrita reumatoida P-ANCA si ANCA atipica ( %) - anticorpi la elastaza, lactoferina, MPO etc Boala inflamatorie intestinală Colita ulceroasă N-ANCA și ANCA atipică ( %) - anticorpi la lactoferină, catepsină G etc Boala Crohn N-ANCA și ANCA atipică ( %) - anticorpi la lactoferină, catepsină G etc Boli hepatice autoimune Colangită sclerozantă primară P-ANCA și ANCA atipică ( %) - anticorpi la lactoferină, catepsină G etc Hepatită cronică activă Ciroză biliară primară Boli infecțioase Infecția cu HIV Fibroza chistică complicată de infecție Endocardită bacteriană P-ANCA și ANCA atipică neidentificate P-ANCA și ANCA atipică neidentificate ANCA neidentificate ANCA neidentificate ANCA neidentificate MPO, mieloperoxidază; PZ, proteinază- De: KallenbergC G M şi colab Anticorpi citoplasmatici anti-neutrofili: potențial diagnostic și fiziopatologic actual Kidney Int , : - , ; Savige JA et al Anticorpi citoplasmatici anti-neutrofili (ANCA): Detectarea și semnificația lor: Raport de la atelierele rom Pathology, : - , Ce parametri de laborator, pe lângă ANCA, se modifică cu HB? Modificările parametrilor de laborator în HB indică prezența unui proces inflamator sistemic în organism și afectarea organelor țintă, dar nu sunt, cu excepția ANCA, specifice pentru HB Datorită procesului inflamator sistemic, se dezvoltă anemie, leucocitoză, trombocitoză și o creștere a VSH Poate exista o scădere a concentrației de albumină și o creștere a globulinelor Aceste modificări apar sub acțiunea citokinelor circulante precum IL- , IL- și TNF-α, care se formează în legătură cu inflamația Este important de menționat că leucopenia și trombocitopenia nu sunt tipice pentru HB, ceea ce face posibilă diferențierea acesteia de alte boli autoimune CAPITOLUL Glomerulonefrita poate fi judecată după modificări ale testelor de urină: apar hematurie, piurie, gipsuri celulare și proteinurie Scăderea funcției renale cauzată de procesul inflamator este uneori însoțită de o creștere a concentrației de creatinine în serul sanguin O serie de studii ajută la identificarea leziunilor organului țintă, de exemplu, electrocardiografia și ecocardiografia - pericardită, studiul conducerii nervoase - mononevrita multiplă și RMN - infiltrația retroorbitală Combinația de leziuni ale plămânilor și rinichilor se observă în hepatita B, boala Goodpasture și LES Colorarea standard a materialului de biopsie renală cu hematoxilină și eozină este nespecifică Ce metode de studiere a țesutului renal pot fi folosite pentru a face un diagnostic diferențial între aceste boli? Studiu de imunofluorescență În boala Goodpasture, în sânge circulă anticorpi împotriva membranelor bazale, care se leagă de determinanții antigenici ai membranelor bazale ale glomerulilor rinichilor și alveolelor Complementul se alătură complexelor antigen-anticorp formate și începe procesul inflamator, care stă la baza glomerulonefritei și a sângerării alveolare Colorarea imunofluorescentă a preparatului utilizând anticorpi la imunoglobuline (Ig) relevă o depunere liniară uniformă de Ig de-a lungul membranelor bazale ale glomerulilor Glomerulonefrita în LES apare din cauza depunerii complexelor imune în glomerulii rinichilor Metoda imunofluorescentă evidențiază depozite granulare (focale) de Ig în glomeruli, caracteristice depozitelor de imunocomplex Mecanismele patofiziologice ale dezvoltării glomerulonefritei în HB nu sunt clare, dar nu sunt asociate nici cu coagularea anticorpilor cu determinanți antigenici ai glomerulilor, nici cu formarea de complexe imune Astfel, testul de imunofluorescență este de obicei fie negativ, fie evidențiază depozite slabe de Ig, de obicei în necroză Care sunt cauzele HB? Etiologia bolii este necunoscută Având în vedere că procesul începe cel mai adesea cu afectarea tractului respirator superior, apoi răspândirea în tractul respirator inferior și apoi la rinichi, se poate presupune că agentul etiologic intră prin picături în aer Cu toate acestea, în ciuda numeroaselor studii ale diferitelor țesuturi prelevate de la pacienți, cauza dezvoltării bolii (atât de origine infecțioasă, cât și neinfecțioasă) nu a fost încă stabilită Nu au fost identificați agenți specifici capabili să provoace inflamație granulomatoasă Ce se știe despre patogenia HB? El este necunoscut Deoarece nu există depozite semnificative de imunoglobuline în țesuturile afectate, HS nu poate fi atribuită nici bolilor imunocomplexe tipice, cum ar fi LES, nici autoanticorpilor la orice structură, ca în boala Goodpasture Prezența limfocitelor T granulomatoase și diferitelor CD + sugerează implicarea mecanismelor imune celulare În plus, anticorpii la proteinază- pot juca un anumit rol patologic În anumite situații, cum ar fi o banală infecție virală sau bacteriană, pe membranele de suprafață ale neutrofilelor și endoteliului SECŢIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ŞI SECUNDARĂ celulele liale produc și exprimă proteinaza- Anticorpii la proteinaza- se leagă de această enzimă prezentă pe membrana endoteliocitelor, apoi li se atașează un complement, care declanșează o reacție inflamatorie în peretele vasului și dezvoltă vasculită Anticorpii la proteinaza- , care se conectează cu această enzimă pe membrana de suprafață a neutrofilelor, activează pe acestea din urmă, crescând cursul reacției inflamatorii Aceste ipoteze, deși încă controversate, sunt în prezent explorate Efectuați un diagnostic diferențial al HB Diagnosticul diferențial al granulomatozei Wegener EXEMPLU DE SINDROM DIFERITE SEMNE ALE BOLII Sindromul Churg-Strauss primar Istoricul manifestărilor atopice vasculită Microscopică Eozinofilie severă; nu tipic poliangeita distrugerea țesuturilor tractului respirator superior Imuno- Vascular tei limfomatoid și leziuni nodulare ale țesutului pulmonar cu tendință de carie; absența granuloamelor Dezvoltare nu tipică a glomerulonefritei granulomatoza proliferativa boli Sindroame cu one boala Goodpasture Anticorpi la membranele bazale timp temporar - Imunocomplex În studiu imunofluorescent boala pulmonară dezvăluie depozite liniare de AHA și rinichi (de exemplu, LES) Infecții cu granule- Micobacterii Anticorpi la ADN dublu catenar, la antigen Sm Depunerile granulare sunt determinate prin studiu de imunofluorescență Identificarea agentului patogen prin intermediul inflamație matuoasă - Ciuperci de colorare și selecție corectă cultura actinomicoza Abuz sifilis Cocaina Istorie medicamente, predominant nazale intra-sept inserabil nazal Mixom atrial pseudovascular Ecocardiografie sindroame Subacute bacteriene Rezultate hemocultură ecocardiografia endocarditei Sindromul de ateroembolism Ecocardiografie transesofagiană Angiografie, biopsie ANA - anticorpi antinucleari Care este cursul natural al bolii? Pacienții cu hepatită B, în special cei cu afectare a căilor respiratorii inferioare și a rinichilor, în absența unui tratament adecvat, au un prognostic foarte prost: în medie, speranța de viață a unor astfel de pacienți este mai mică de un an Moartea apare din cauza insuficienței respiratorii sau renale, a infecției, a leziunilor altor organe sau a complicațiilor terapiei Datorită gradului de conștientizare și disponibilitate tot mai mare a testării ANCA în rândul medicilor, HB este acum adesea diagnosticată în stadiile incipiente ale bolii, uneori chiar și atunci când leziunea este limitată la tractul respirator superior Observarea acestor pacienți va arăta dacă alăptarea poate pro CAPITOLUL GRANULOMATOZA WEGENER ȘI ALTE BOLI curge benign, fără a se transforma într-o formă cu disfuncție multiplă de organ, ducând la moarte Cum să tratezi HB? Regimul standard de tratament include ciclofosfamidă ( mg/kg/zi pe cale orală) și prednisolon ( mg/kg/zi pe cale orală) După săptămâni, odată cu debutul unei îmbunătățiri clinice semnificative, pacientul este transferat la prednisolon la două zile timp de - luni, reducând treptat doza până la întreruperea completă a medicamentului, dacă este posibil Tratamentul cu ciclofosfamidă trebuie continuat încă an după obținerea remisiunii complete clinice și de laborator, reducând treptat doza cu mg la fiecare - luni, monitorizându-se starea pacientului Principala complicație este leucopenia în curs de dezvoltare acută, prin urmare, este adesea necesar să se selecteze o doză de ciclofosfamidă, astfel încât numărul total de leucocite să fie între - , x / l, iar numărul de neutrofile să fie între - , x / l l Cu acest regim de tratament, % dintre pacienți experimentează o remisie completă, iar alți % au o îmbunătățire semnificativă a stării lor Aproximativ / dintre pacienții care reușesc să obțină o remisiune completă clinică și de laborator dezvoltă o recidivă a HB, uneori la ani de la debutul bolii La pacienții cu HB fulminantă care pune viața în pericol, se justifică regimuri de tratament mai agresive Doza inițială de ciclofosfamidă în acest caz este de - mg / kg / zi, în funcție de toleranța medicamentului la pacienți Glucocorticoizii se prescriu parenteral în doze echivalente cu - mg/kg/zi de prednisolon Datorită faptului că utilizarea regimurilor standard de tratament HB este însoțită de complicații medicamentoase și, uneori, duce la deces, în prezent sunt dezvoltate mai multe opțiuni de tratament conservatoare pentru pacienții cu forme limitate ale bolii sau cu cursul său mai puțin activ Acestea includ metotrexat oral cu doze mici intermitente, trimetoprim/sulfametoxazol oral, terapia cu puls intermitent cu ciclofosfamidă intravenoasă, ciclosporină și imunoglobulină intravenoasă Trimetoprim/sulfametoxazol oral este adesea utilizat ca adjuvant la pacienții cărora li se administrează în mod tradițional ciclofosfamidă și prednisolon oral Literatură aleasă Hoffman G S , Fauci A S Granuiomatoza lui Wegener În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby, , : - Hoffman GS, Kerr GS, Leavitt RY și colab Granuiomatoza Wegener: o analiză a de pacienți Ann Intern Med : - , Kallenberg CGM, Brouwer E , Weening JJ, Tervaert JWC Anti-neutrophil cytoplasmic antibodies: Current diagnosticând patophysiological potential Kidney Int , : - , Mark EJ, Matsubara O , Tan-Liu NS, Fienberg R Biopsia pulmonară în diagnosticul precoce al granuiomatozei (patergice) Wegener: Un studiu bazat pe de biopsii pulmonare deschise Zumzet Pathol : - , Savige JA, Davies DJ, Gatenby PA Anticorpi ciloplasmatici anti-neutrofili (ANCA): Detectarea și semnificația lor: Raport de la ateliere Pathology, : - , Yoshikawa Y , Watanabe T Leziuni pulmonare în granuiomatoza Wegener: Un studiu clinicopatologic a de cazuri de autopsie Zumzet Pathol , : - , SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ CAPITOLUL Ramon A Arroyo, MD Ce este vasculita vaselor mici? Vasculita vaselor mici este un termen care combină multe boli diferite în care se dezvoltă leziuni ale vaselor mici de sânge ale pielii, în special arteriole și venule Modificările care apar în aceste vase pot fi descrise morfologic ca vasculită leucocitoclastică (LCV) sau vasculită necrozantă Se observă infiltrarea celulară a pereților vaselor mici de către neutrofile, pe măsură ce procesul progresează, necroza fibrinoidă a acestora, moartea și descompunerea leucocitelor (leucocitoclazie) și, în final, distrugerea pereților vasculari Anterior, termeni precum angiita alergică și vasculita hiperergică erau utilizați pentru a se referi la vasculita necrozantă a vaselor mici Dar nu sunt corecte, deoarece implică o natură alergică a bolii, în timp ce adevărata etiologie a dezvoltării multor tipuri de PCV nu a fost încă stabilită Cum poate fi clasificată vasculita vaselor mici? • După tipul de celule predominante în infiltrat (neutrofile, limfocitare sau granulomatoase) • După tipul de leziuni cutanate (LCV cu purpură palpabilă, LCV fără purpură palpabilă sau vasculită urticariană) • Conform presupusului agent etiologic (care apare secundar ca urmare a expunerii la antigenul exogen sau endogen) Ce afecțiuni sunt însoțite de dezvoltarea vasculitei vasculare mici? Dacă clasificăm vasculitele pe baza mecanismului etiologic propus, atunci se pot distinge două categorii principale • Apare secundar din cauza antigenului exogen: - luarea de medicamente (orice, în special peniciline, sulfatice, chinidină, alopurinol, propiltiouracil etc ); - boli infectioase (oricare, in special cele cauzate de streptococ si Neisseria, hepatita B, gripa, mononucleoza infectioasa, infectia HIV); - Purpura Shenlein-Genoch (probabil de etiologie virală) • Apare secundar ca urmare a expunerii la un antigen endogen sau necunoscut: - boli autoimune (LES, RA, sindrom Sjögren, alte vasculite etc ); - neoplasme maligne (leucemii, limfoame, mieloame, tumori solide); - crioglobulinemie esențială mixtă; - vasculită urticariană CAPITOLUL VASCULITA VASELOR MICI Care sunt cauzele vasculitei vasculare mici? Nu există un singur motiv pentru dezvoltarea vasculitei vaselor pielii Apariția sa este asociată cu prezența unor boli (sau boli) primare, împotriva cărora are loc înfrângerea vaselor mici Inițiază deteriorarea pereților vaselor de sânge, procesul de depunere a complexelor imune în ele cu activarea sistemului complement, care, la rândul său, provoacă migrarea neutrofilelor polimorfonucleare în această zonă, eliberarea de enzime lizozomale și deteriorarea ulterioară a peretele vascular Enumeraţi principalele manifestări clinice ale vasculitei vasculare mici Purpura palpabilă este cel mai frecvent semn al vasculitei cutanate De regulă, brusc, pe picioare și picioare, apar sute de mici pete individuale de culoare violet, abia ieșind deasupra suprafeței pielii De asemenea, sunt relevate leziuni ale pielii mâinilor, antebrațelor și altor părți ale corpului Această erupție poate fi simțită la palpare, iar necroza punctată este vizibilă în centrul elementului erupție Aceste două semne ajută la distingerea purpurei în vasculită de cea a unei etiologii diferite Se observă dinamica manifestărilor cutanate: adesea la începutul bolii se găsesc mici pete violete care nu ies deasupra suprafeței pielii și nu sunt însoțite de senzații care, în timp, încep să se ridice ușor deasupra pielii Unele pete se transformă uneori în noduli și vezicule; există necroză și ulcerație a elementelor erupției cutanate A doua cea mai frecventă leziune a pielii se dezvoltă ca o urticarie Există, de asemenea, leziuni livedo reticularis și eritem multiform Vasculita vaselor mici A - purpură palpabilă C - modificări histologice în vasul de sânge al pielii Vasculită leucocitoclastică care arată "praf nuclear" (săgeată) din leucocite degradate SECȚIUNEA V, VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ În vasculita vaselor mici apar leziuni sistemice? Da Apariția elementelor eruptive este adesea însoțită de simptome generale, inclusiv febră Majoritatea pacienților se plâng de dureri articulare, uneori apar artrită Se observă proteinurie, hematurie, funcția rinichilor este mai rar redusă Afectarea vaselor tractului digestiv se manifestă prin dureri abdominale și sângerări, care pot fi abundente și pot amenința viața pacientului Alte organe sunt rareori implicate în procesul patologic Există parametri de laborator specifici pentru vasculita vaselor mici? Rezultatele de laborator sunt adesea nespecifice La aproape / dintre pacienți se observă anemie normocitară, normocromă, VSH crescută sau eozinofilie Cu afectarea vaselor rinichilor, hematuria și proteinuria pot fi detectate în testele de urină și o creștere a concentrației de creatinine în serul sanguin În % din cazuri, ANA este detectat în serul sanguin, iar în % - factor reumatoid Valoarea diagnostică a acestor constatări serologice este discutabilă Uneori este detectată hipocomplementemia (lipsa componentelor complementului C și C ) La unii pacienți, LCV este asociată cu prezența antigenului de suprafață al hepatitei B sau a antigenului virusului hepatitei C cu crioglobulinemie în serul sanguin Cum se diagnostichează vasculita vaselor mici? Examinarea pacienților include un examen medical amănunțit și un complex de analize de laborator corespunzătoare situației clinice Diagnosticul se bazează pe rezultatele unei biopsii cutanate care arată vasculită leucocitoclastică și uneori o posibilă cauză Cum să tratați vasculita vaselor mici? Regimurile de tratament pentru pacienți sunt selectate individual În unele cazuri, este suficientă terapia adecvată a bolii de bază care provoacă vasculită Medicamentele care ar fi putut provoca vasculită trebuie întrerupte și orice efecte antigenice trebuie încercate pentru a exclude Formele de piele ale bolii de grad ușor, fără afectare a organelor interne, nu necesită tratament specific Dacă există simptome generale ale bolii cu leziuni difuze ale pielii sau se determină afectarea organelor interne, atunci glucocorticosteroizii sunt medicamentele de alegere Descrieți caracteristicile morfologice ale purpurei Henoch-Schonlein (HSP) Materialul de biopsie prelevat de la pacienții cu HSP arată vasculită leucocitoclastică sau vasculită necrozantă a vaselor mici O trăsătură caracteristică a bolii este detectarea în vasele de sânge afectate prin imunofluorescență directă a depozitelor de IgA, care se găsesc și în mezangiu al glomerulilor rinichilor Prezența depozitelor de IgA în biopsia cutanată a pacienților distinge acest sindrom de toate celelalte tipuri de vasculită a vaselor mici De ce este clasificată HSP ca o vasculită a vaselor mici secundară expunerii la antigen exogen? Există unele dovezi circumstanțiale că HSP este cauzată de un răspuns imun hiperergic la o infecție bacteriană sau virală In spate CAPITOLUL VASCULITA VASELOR MICI durerea începe în principal primăvara, iar la mulți pacienți - după o infecție a tractului respirator superior Descrieți manifestările clinice ale acestei boli Triada clasică de simptome - purpură palpabilă, artrită și durere abdominală - este prezentă la peste % dintre pacienți La debutul bolii pot fi observate pete eritematoase, erupții asemănătoare urticariei, care se transformă rapid într-o erupție hemoragică (purpură) Erupția este localizată în principal pe picioare (în special pe picioare, picioare) și pe fese Articulațiile (de obicei articulațiile gleznei și genunchiului) sunt afectate în - % din cazuri Leziunea este simetrică, dureroasă cu umflături și febră locală în zona articulațiilor Înfrângerea vaselor tractului digestiv se caracterizează prin crampe bruște dureri ascuțite în abdomen, uneori apar invaginații, sângerări, rareori perforații ale intestinului Leziunile renale se observă la % dintre pacienți, de obicei asimptomatice, manifestate prin proteinurie și hematurie HSP începe de obicei în mod acut și se termină rapid cu recuperarea completă, cu excepția acelor puține cazuri în care se dezvoltă boala cronică de rinichi Oamenii de orice vârstă sunt bolnavi, dar cel mai adesea copiii de la la ani Cum să tratezi HSP? În cele mai multe cazuri, manifestările se rezolvă spontan, durata bolii este de - săptămâni În cazurile ușoare, se utilizează numai terapia simptomatică Dacă sunt detectate semne de afectare gastrointestinală sau sindrom hemoragic, atunci se pot prescrie corticosteroizi Leziunile renale progresive sunt dificil de tratat și, de regulă, utilizarea glucocorticoizilor și a citostaticelor nu dă un rezultat pozitiv clar Ce este vasculita urticariană? Aceasta este o vasculită a unui vas mic, în care pe piele apar elemente urticariene (vezicule), și nu purpura palpabilă mai tipică a acestui grup de vasculite Datorită acestei leziuni cutanate neobișnuite, vasculita urticariană se distinge de grupul general de vasculite necrozante ale vaselor mici Cum este vasculita urticariană diferită de urticaria obișnuită? • Durata elementelor erupției cutanate este mai mare, aproximativ - ore Erupțiile cu urticarie alergică obișnuită, de regulă, persistă aproximativ - ore • După rezolvarea elementelor erupției cutanate, pot rămâne pigmentări sau hemoragii • Erupțiile cutanate sunt însoțite mai des de durere și arsură decât de mâncărime • Pot exista diverse semne clinice ale bolii sistemice: febră, artralgie, dureri abdominale, limfadenopatie sau modificări ale sedimentului urinar Ce alte organe sunt afectate în vasculita urticariană? Alte manifestări clinice includ artralgia și artrita Fumatorii au o incidenta crescuta a bolii pulmonare obstructive Mai puțin frecvente sunt uveita, episclerita, febra, angioedemul și crizele epileptice SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ Enumeraţi principalele modificări ale parametrilor de laborator în vasculita urticariană La pacienți se detectează o creștere a VSH, la aproximativ % - hipocomplementemie ANA și factorul reumatoid nu sunt de obicei detectate Excepția este vasculita care se dezvoltă pe fundalul oricărei boli ale țesutului conjunctiv, cum ar fi LES Ce boli pot fi însoțite de apariția vasculitei urticariene? Deși în majoritatea cazurilor nu s-a stabilit nici un factor etiologic, nici o relație cu vreo boală, vasculita urticariană a fost descrisă în LES, sindromul Sjögren, hepatita B în stadiu activ (cu antigenemie), în plus, se poate dezvolta pe fondul luând medicamente și ca urmare a insolației Se presupune că această boală se bazează pe mecanisme imunocomplexe La unii pacienți, s-au găsit anticorpi din clasa IgG la fracția complement Clq, ceea ce duce la depunerea de complexe imune în pereții vaselor mici și la activarea sistemului complement, însoțită de deteriorarea pereților vaselor Cum să tratați vasculita urticariană? Se efectuează terapia simptomatică și tratamentul bolii de bază sau concomitente Având în vedere absența leziunilor organelor interne, trebuie utilizate metode conservatoare de tratament Se folosesc blocante Hg și H -histaminice Pentru durerile de articulații și artrită, se folosesc AINS (de obicei indometacin) În plus, puteți prescrie prednisolon în doză de - mg / zi Există rapoarte privind un efect bun al utilizării dapsonei Sunt descrise cazuri izolate de utilizare a azatioprinei și ciclofosfamidei în cazuri severe de boală Literatură aleasă Calabrese L H , Michel B A , Bloch D A et al Colegiul American de Reumatologie criterii pentru clasificarea vasculitei de hipersensibilitate Arthritis Rheum , : - , Callen JP Vasculită cutanată În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie, Londra, Mosby, , sec , : - Gibson LE, Su WPD Vasculita cutanată Rheum Dis Clin North Am , : - , Han Y , Naparstek Y Sindromul Henoch-Schonlein la adulți și copii Semin Arthritis Rheum , : - , Mills JA, Michel BA, Bloch DA și colab Colegiul American de Reumatologie criterii pentru clasificarea purpurei Henoch-Schonlein Arthritis Rheum , : - , Szerl S purpura Henoch-Schonlein Curr Opinează Rheumatol , : - , Wisnieski J , Baer A , Christensen J și colab Sindromul de vasculită urticariană hipocomplementemie Medicine, : - , CAPITOLUL CAPITOLUL Raymond J Enzenauer, MD Ce sunt crioglobulinele? Crioglobulinele sunt imunoglobuline sau complexe care conțin imunoglobuline care precipită (precipită) spontan la temperaturi scăzute, formând un gel Pe măsură ce temperatura crește, acestea devin din nou solubile Numiți cele trei tipuri principale de crioglobuline Brouet et al Pe baza unui studiu efectuat pe de pacienți care suferă de crioglobulinemie, au fost identificate grupuri principale de crioglobuline: Tipul I este singura imunoglobulină monoclonală omogenă care are o singură clasă sau subclasă a lanțului ușor sau greu În crioglobulinemia de tip I, conținutul de crioglobuline din serul sanguin este de obicei ridicat ( - mg / ml), iar la frig se formează rapid un precipitat Tipul II - crioglobulinele mixte conțin Ig monoclonale, care acționează ca un anticorp la IgG policlonală (de exemplu, având proprietățile factorului reumatoid) Majoritatea complexelor formate sunt de tip IgM-IgG, deși pot fi detectați și complexe IgG-IgG și IgA-IgG Conținutul de crioglobuline de tip II în serul sanguin este de obicei ridicat: în % din cazuri este de - mg/ml și în alte % din cazuri este mai mare de mg/ml Tipul III - crioglobuline policlonale mixte - contine imunoglobuline policlonale mixte din una sau mai multe clase, uneori exista un amestec de molecule non-imunoglobuline, cum ar fi proteine complementare sau lipoproteine Cele mai multe dintre ele sunt și crioglobuline de tip imunoglobulină-antiimunoglobuline Crioglobulinele de tip III sunt mai dificil de identificat, deoarece conținutul lor în serul sanguin este scăzut ( , - mg/ml), iar precipitarea este lentă Care sunt regulile pentru prelevarea unei probe de sânge pentru detectarea crioglobulinelor? Este necesar să se păstreze proba la temperatura corpului uman, altfel se va pierde o cantitate semnificativă de crioglobuline Sângele este luat într-o seringă încălzită, iar apoi sângele este plasat într-un termostat la ° C timp de - ore, în timp ce se coagulează După formarea unui cheag, se colectează serul (la °C), care se menține apoi la o temperatură de °C timp de - zile Cantitatea de crioglobuline se determină fie prin măsurarea directă a volumului de precipitat după centrifugare (criocrit), fie prin măsurarea concentrației de proteine cu ajutorul unui spectrofotometru Care este frecvența relativă de detectare a anumitor tipuri de crioglobulinemie? % dintre pacienți au crioglobulinemie de tip I, % au tipul II și % au tipul III În ce boli infecțioase apare crioglobulinemia mixtă? Hepatita B (VHB) Crioglobulinemia mixtă a fost descrisă pentru prima dată în ca o manifestare extrahepatică a hepatitei B Studii recente au arătat că % SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ La pacienții cu crioglobulinemie mixtă, hepatita B se găsește în combinație cu hepatita C, în timp ce crioglobulinemia se găsește la % dintre pacienții cu hepatită B și/sau hepatită C VHC este mai des depistată la pacienții cu crioglobulinemie mixtă și hepatită confirmată prin biopsie, sau care au o concentrație plasmatică crescută a transaminazelor Sunt descrise și alte infecții în care se poate dezvolta crioglobulinemie mixtă: cauzate de viruși (virusul Epstein-Barr, citomegalovirus, adenovirusuri, HIV), bacterii (endocardită bacteriană subacută, lepră, sindrom post-streptococic, sifilis, febră Q), fungi (coccidioidomicoză) ) si protozoare (kala-azar, toxoplasmoza, echinococoza, schistosomiaza, malaria) Enumeraţi bolile şi stările în care s-a observat dezvoltarea crioglobulinemiei Infecții virale fungice Boli autoimune Lupus eritematos sistemic Artrită reumatoidă Periarterita nodosă Sindrom Sjögren Sclerodermie Sarcoidoză parazitară bacteriană Purpura Henoch-Schonlein Boala Behcet Polimiozită Tiroidită Boli limfoproliferative Macroglobulinemie Limfom Leucemie limfocitară cronică Limfadenopatie angioimunoblastică Boala de rinichi (glomerulonefrită proliferativă) Boală de ficat Cazuri familiale de crioglobulinemie Crioglobulinemie esențială Crioglobulinemie experimentală (post-vaccinare) Ce tipuri de crioglobuline se găsesc cel mai des în bolile autoimune? La pacienții care suferă de boli difuze ale țesutului conjunctiv se găsesc adesea crioglobuline mixte, iar în / din cazuri aceasta este crioglobulinemie de tip III Lupusul eritematos sistemic și artrita reumatoidă sunt asociate în special cu crioglobulinemie, în %, respectiv % din cazuri În poliartrita reumatoidă cu crioglobulinemie, pacienții sunt mai susceptibili de a dezvolta vasculită reumatoidă sau sindromul Felty Crioglobulinemia apare si in urmatoarele boli autoimune: periarterita nodoza, sindromul Sjogren, sclerodermia, sarcoidoza, tiroidita, purpura Henoch-Schonlein, boala Behcet, polimiozita, boala celiaca, fibroza pulmonara si pemfigusul vulgar Enumerați cele mai frecvente simptome ale crioglobulinemiei Cea mai frecventă manifestare a crioglobulinemiei sunt leziunile cutanate Purpura palpabilă apare la - % dintre pacienții cu crioglobulinemie mixtă (tipurile II și III) și doar la % dintre pacienții cu crioglobulinemie simplă monoclonală (tip I) Pacienții cu crioglobulinam monoclonal și mai des dezvoltă ulcerații / necroze ale vârfurilor degetelor În - % din cazuri, există un fenomen CAPITOLUL Raynaud, artralgie / artrită - în % din cazuri (în special cu crioglobulinemie mixtă cu un conținut scăzut de crioglobuline) Leziunile renale se dezvoltă în - % din cazuri, neuropatia periferică - în % din cazuri Descrieţi cele două mecanisme patogenetice principale ale manifestărilor clinice în crioglobulinemie (Problema controversata ) Prima explicație a manifestărilor clinice (simptome ale insuficienței vasculare care apar la frig) și semnelor histologice (blocarea vaselor de diferite calibru) sunt procesele de depunere a crioglobulinelor în lumenul vaselor În peretele vascular al pacienţilor cu crioglobulinemie s-au găsit depozite de imunoglobuline, care fac parte din crioprecipitat În plus, complexele imune circulante au fost detectate în serul pacienților cu crioglobulinemie Vasculita vaselor pielii și glomerulonefrita se dezvoltă ca urmare a bolii vasculare imunocomplex, deci sunt mai frecvente la pacienții cu crioglobulinemie mixtă de tip II și III Rezumați manifestările clinice și modificările parametrilor de laborator în crioglobulinemie crioglobulinemie CLASIFICARE Simplu, monoclonal (tip I) Mixt (complex RF-lgG) RF monoclonal (tip II) RF policlonal (tip III) ÎN CE BOLI ÎNTÂLNEȘTE mielom Limfom macroglobulinemie Waddenstrom Crioglobulinemie esențială mielom Limfom Boli infectioase (hepatita C) CTD (sindromul Sjögren) Crioglobulinemie esențială boli inflamatorii cronice ALS Boli infecțioase Crioglobulinemie esențială MANIFESTARI CLINICE Ocluzie vasculară Sindromul Raynaud Tromboza arterială Ulcerația/necroza vârfului degetelor Sindromul de hipervâscozitate Vasculita purpură Artrită Sindromul Raynaud Boala de rinichi Neuropatie CTD - boala țesutului conjunctiv RF - factor reumatoid Ce tip de crioglobulinemie afectează cel mai frecvent rinichii? Leziunile renale se dezvoltă mai des în crioglobulinemia mixtă de tip II decât în crioglobulinemia mixtă de tip III, variind ca severitate de la sindromul urinar izolat (proteinurie cu microhematurie) până la sindromul nefritic acut Sunt descrise cazuri de sindrom nefrotic cu tranziție treptată la insuficiență renală cronică SECȚIUNEA V VASCULITA: PRIMARĂ ȘI SECUNDARĂ Este posibil să se facă o predicție pe baza oricărui indicator clinic în crioglobulinemia mixtă? Prognosticul bolii determină în mare măsură prezența leziunilor renale În primii ani de la debutul bolii, mor aproximativ % dintre pacienții cu leziuni renale și % dintre pacienții cu rinichi intacți Numiți cele trei cauze principale de deces la pacienții cu crioglobulinemie mixtă Leziuni renale, vasculită sistemică și boli infecțioase Enumeraţi manifestările clinice ale crioglobulinemiei Leziuni ale pielii % boli hepatice % Artrita algi și/artrita - % Leziuni renale % fenomen Raynaud - % Simptome neurologice - % Acrocianoza % Sindrom hemoragic % Dureri abdominale % Tromboza arterelor % Leziunile cutanate sunt observate la aproape toți pacienții care suferă de crioglobulinemie și sunt adesea motivul pentru a vizita un medic Enumerați tipurile de manifestări cutanate ale crioglobulinemiei Purpura palpabila - % Pigmentarea pielii % Petechie % Necroza zonelor distale % Telangiectazii I % Urticarie - % Livedo - % Ulcere ale picioarelor - % Explicați patogeneza leziunilor articulare în crioglobulinemie Patogenia leziunilor articulare este necunoscută Predominanța simptomelor de artrită deja în stadiile incipiente ale bolii, precum și absența semnelor evidente de artrită sau deformări articulare chiar și la ani de la debutul bolii sugerează că simptomele artritei se datorează depozitelor de complexe imune circulante Ce modificări ale parametrilor de laborator se observă cu mixt crioglobulinemie? Electroforeza proteinelor serice Hipergamaglobulinemie % Hipogamaglobulinemie % Gammopatie monoclonală % Detectarea factorului reumatoid % > : % > : luni > min Deseori Îmbunătățire Des Deranjat în toate direcțiile Des redusă Rareori Orice vârstă Acut % în sinovială lichide (culturi) Identificarea agentului patogen Rareori - % în sânge (culturi) Prognostic Favorabil în > % din cazuri Nefavorabil în - % din cazuri Care sunt manifestările clinice ale artritei septice non-gonococice? În cazurile tipice, există un debut brusc; apar dureri acute și umflarea articulației afectate La majoritatea pacienților, artrita apare pe fondul unor boli grave și febră Pacienții cu bacteriemie au frisoane severe Cum pătrund microorganismele care provoacă artrita bacteriană în sinoviala articulațiilor? • Hematogen din focare îndepărtate de infecție • Diseminarea bacteriilor din focarele adiacente de osteomielita (mai ales des la copii) • Răspândire limfogenă din focarele de infecție adiacente articulației • Infecție iatrogenă în timpul artrocentezei sau artroscopiei • Traume penetrante (prin spini de plante sau alte obiecte contaminate) SECȚIUNEA VI ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Enumerați factorii care predispun la dezvoltarea artritei bacteriene Încălcarea apărării imune a organismului Neoplasme maligne Varsta in varsta Boli cronice severe (de exemplu, diabet, ciroză, insuficiență renală cronică) Luarea de medicamente imunosupresoare (de exemplu, glucocorticoizi, citostatice) Pătrunderea directă a agentului patogen Administrarea intravenoasă a medicamentelor; răni de înjunghiere; proceduri invazive Deteriorarea articulațiilor Articulații protetice Artrita cronica (de exemplu, artrita reumatoida, hemartroza, osteoartrita) Fagocitoza afectata deficit de complement; tulburare de chimiotaxie Ce articulații sunt cel mai adesea afectate de bacterii non-gonococice artrită? genunchi % șold și % Glezna % Umăr % încheietura mâinii % Cot % Alte % poliartrita % Ce bacterii cauzează artrita septică non-gonococică? Staphylococcus aureus % Streptococi P-hemolitici % bacterii gram-negative % Streptococcus peitopiae % Flora polimicrobiana % Cum sa schimbat compoziția agenților patogeni din artrita bacteriană în ultimele decenii? Au început să fie detectate mai des bastonașe Gram-negative, streptococi (care nu aparțin grupului A) și bacterii anaerobe Rolul pneumococilor ca agenți cauzali ai artritei este în scădere Ce microorganisme provoacă cel mai adesea artrita septică la copii? Datele din diferite studii diferă semnificativ, cu toate acestea, în anumite grupe de vârstă, artrita este cel mai adesea cauzată de următorii agenți patogeni: nou-născuți Staphylococcus aureus (infectie in spital) Streptococi (de la purtători de bacterii) Bacteriile Gram-negative Vârsta sub ani Vârsta peste ani Haemophilus influenzae Staphylococcus aureus Staphylococcus aureus Streptococcus pyogenes CAPITOLUL ARTRITĂ BACTERIANĂ (SEPTĂ) Ce microorganisme provoacă artrita septică pe fondul anumitor boala? Artrita reumatoidă: Staphylococcus aureus Alcoolism / ciroză hepatică: bacioane gram-negative; Streptococcus pneutopiae Neoplasme maligne: baghete gram-negative Diabet zaharat: baghete gram-negative; coci gram pozitivi Dependență: Pseudomonas aeruginosa; Serratia marcescens; Staphylococcus aureus Mușcături de câine sau pisică: Pasteurella multocida Hemoglobinopatii: Streptococcus peitopiae; Salmonella spp Consumul de lapte nefiert și alte produse lactate: Brucella spp Ce ajutor oferă în diagnosticul artritei bacteriene non-gonococice studiul lichidului sinovial și inocularea acestuia asupra florei? Diagnosticul de artrita septica se stabileste prin depistarea bacteriilor in lichidul sinovial obtinut in timpul artrocentezei (prin coloratie Gram sau cultura) Cultura lichidului sinovial, colorația Gram și numărul de leucocite sunt cele mai importante pentru diagnostic Studii de laborator în artrita septică non-gonococică STUDIU CARACTERISTICILE REALIZĂRII ȘI EVALUAREA VALORII DIAGNOSTICE Inocularea cavității sinoviale Este necesar să se inoculeze lichid imediat la patul pacientului În artrita non-gonococică, agentul patogen este semănat în aproape % din cazuri Colorarea frotiuri prin clasificare prin coci centri-pozitivi preliminari, lichid sinovial fuga % - baghete gram-negative Număr de leucocite De obicei > /mm , adesea peste /mm (> % neutrofile) Citoza depășește adesea cea observată în alte afecțiuni inflamatorii (gută, PA , sindromul Reiter) Glucoză % În studiul lichidului sinovial la aproape toți pacienții, se detectează o creștere a concentrației de proteine în acesta, în % din cazuri se observă o scădere a concentrației de glucoză Nivelul de citoză poate fi diferit - de la la /mm , dar în majoritatea cazurilor este de - /mm cu predominanța leucocitelor polimorfonucleare Biopsia membranei sinoviale evidențiază de obicei granuloame cu carie cazeoasă Osteomielita este diagnosticată prin biopsie cu ac, care dezvăluie inflamație granulomatoasă, care poate să nu conducă la dezvoltarea necrozei cazeoase Care este valoarea diagnostica a testelor cutanate la tuberculina la pacientii cu tuberculoza osteoarticulara? Un test intradermic de tuberculină folosind un derivat proteic purificat este pozitiv la aproape toți pacienții care suferă de tuberculoză osteoarticulară Cu toate acestea, rezultatele testelor cutanate sunt dificil de interpretat la pacienții anergici (de exemplu, la pacienții cu risc de tuberculoză) Care sunt semnele radiografice tipice ale formei osteoarticulare de tuberculoză? Nu există semne patognomonice ale leziunilor tuberculoase ale scheletului Cu toate acestea, următoarele modificări detectate prin radiografie pot fi considerate diagnostice Coloana vertebrală Îngustarea spațiilor intervertebrale, aplatizarea corpurilor vertebrale Focurile de distrugere în părțile anterioare ale corpurilor vertebrale Distrugerea vertebrală severă cu conservarea relativă a spațiului discal articulatiilor periferice Focurile de distrugere a țesutului osos în apropierea suprafețelor articulare cu reacție periostală ușoară Umflarea tesuturilor moi si osteoporoza Eroziunea țesutului osos din apropierea suprafețelor articulare (subcondrale) Distrugerea suprafețelor articulare (stadiile târzii ale bolii) CAPITOLUL A Formarea unui abces paravertebral la nivelul coloanei vertebrale toracice Proiecție frontală B Distrugerea părților anterioare ale corpurilor vertebrale cu dezvoltarea cifozei în unghi acut (boala Pott) Proiecție laterală (Din: The Clinical Slide Collection on the Rheumatic Diseases Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) Cum să tratați tuberculoza oaselor și articulațiilor? Majoritatea regimurilor de tratament se bazează pe tratamentul formelor pulmonare de tuberculoză Unii autori mai folosesc cure lungi de chimioterapie ( - ani), dar în prezent se recomandă tratament de scurtă durată ( luni), ca în formele pulmonare de tuberculoză Un curs tipic de chimioterapie pe termen lung include izoniazida ( mg/kg, până la mg pe zi oral pe zi), rifampicina ( mg/kg, până la mg pe zi pe cale orală zilnic) și pirazinamidă ( - mg) /kg, până la g pe zi) Recepția pirazinamidei este oprită după luni de la începerea tratamentului Dacă există (sau este posibil să existe) rezistență la medicamente în micobacterii sau dacă pacientul a primit anterior tratament antituberculos, la acest regim trebuie adăugat etambutol ( mg/kg pe zi) Pentru tratamentul artritei sau a manifestărilor minime ale osteomielitei este suficientă utilizarea chimioterapiei specifice Cu toate acestea, boala tuberculoasă scheletică avansată sau tulburările neurologice asociate necesită adesea o intervenție chirurgicală pentru a debrida abcesele și a grăbi recuperarea I Ce manifestări ale sistemului musculo-scheletic sunt cauzate de micobacteriile atipice? Micobacteriile atipice, spre deosebire de Mycobacterium tuberculosis, afectează tendoanele și articulațiile mâinilor De regulă, mâinile sunt afectate în % din cazuri, iar articulațiile genunchilor în doar % Poliartrita este foarte rară Mycobacterium aoium-intracellulare (MAI) Cel mai frecvent provoacă leziuni musculare sistemice la pacienții infectați cu HIV Există descrieri detaliate ale tenosinovitei, bursitelor și osteomielitei cauzate de aceste microorganisme SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Mycobacterium kansasii Majoritatea cazurilor au avut loc în sud-estul Statelor Unite Determină toate sindroamele enumerate pentru MAI, acest microorganism se caracterizează prin apariția recăderilor după artroplastia totală de șold Mycobacterium tagitis Un microorganism acvatic care prezintă un pericol pentru persoanele a căror profesie este legată de apă: oameni care curăță stridii, iubitorii de acvariu etc Manifestările clasice sunt tendosinovitale tendoanelor mâinilor și încheieturii mâinii, deși au fost descrise și sinovita și osteomielita Ce afectiuni predispun la dezvoltarea unei infectii cauzate de micobacteriile atipice? • Traume sau intervenții chirurgicale anterioare • Introducerea corticosteroizilor în articulație • Leziuni ale pielii mâinilor sau degetelor Ce leziuni ale aparatului locomotor se observă la lepră? Lepra cu eritem nodos este observată în lepra lepromatoasă Poate că aceasta este o manifestare a artritei reactive Simptomele clinice includ febră, mărirea ganglionilor limfatici subcutanați, artralgie sau artrită adevărată Poliartrita simetrică se caracterizează printr-un debut gradual și afectează articulația încheieturii mâinii, articulațiile mici ale mâinilor și picioarelor și articulațiile genunchiului Cel mai des întâlnit în lepra tuberculoidă și la limită Leziunile osoase ca urmare a neuropatiei se manifestă prin resorbția capetelor distale ale oaselor metacarpiene, focare de necroză aseptică, modificări ale mâinilor de tip "labă cu gheare" și artropatie neurogenă Charcot În focarele lepromatoase de infecție osoasă, sunt de obicei afectate falangele distale Enumerați formele clinice ale leziunilor fungice ale oaselor și articulațiilor Cea mai frecventă leziune fungică a sistemului musculo-scheletic este osteomielita Artrita septică se poate dezvolta fie din cauza răspândirii infecției de la o leziune osoasă din apropiere, fie, mult mai puțin frecvent, din cauza inoculării traumei sau a răspândirii hematogene De regulă, există o monoartrita lentă, al cărei diagnostic este întârziat cu multe luni și chiar ani Cursul acut al artritei este necaracteristic, cu excepția infecțiilor cauzate de ciuperci din genul Candida și Blastomyces Care este valoarea diagnostică a examinării și culturii lichidului sinovial în artrita septică fungică? Ca și în artrita tuberculoasă, nivelul de citoză poate varia foarte mult De obicei, leucocitoza este de - /mm cu o predominanță fie a celulelor polimorfonucleare, fie a celulelor mononucleare Cultura lichidului sinovial este cu siguranță necesară pentru a stabili un diagnostic precis, dar adesea cresc prea puține colonii Personalul de laborator trebuie avertizat cu privire la posibilitatea unei infecții fungice și nu trebuie să utilizeze medii care conțin inhibitori de creștere CAPITOLUL Enumerați tipurile de ciuperci care pot provoca artrita MICOZA PROFUNDĂ MICOZA PROFUNDĂ OPORTUNISĂ Histoplasma capsulatum Cryptococcus neoformans Coccidioides immitis Blastomyces dermatitidis Maduromicoze Sporothrix schenckii specie Candida Aspergillus fumigatus Cum apare infecția cu aceste ciuperci? Există zone endemice de infecție? Epidemiologia infecțiilor fungice care cauzează artrită septică PATOGENI INFECȚIILOR FUNGICE CALEA INFECȚIEI ZONE GEOGRAFICE DE DISTRIBUȚIE A INFECȚIEI Histoplasma capsulatum Aerogenă - prin inhalarea particulelor de sol, omniprezente, în Statele Unite, puternic contaminate cu excremente de păsări, majoritatea cazurilor de boală (în special găini) sau lilieci apar în văile râurilor Ohio și Mississippi Cryptococcus neoformans Aerogen - prin inhalarea de particule fecale De obicei de la porumbei; infecția se dezvoltă în principal la persoanele cu un sistem imunitar slăbit Coccidioides immitis Aerogenic - mai ales pe vreme uscată; infecția în sud-estul Statelor Unite, se dezvoltă predominant la persoanele cu imunitate slăbită din Africa Centrală și de Sud și la persoanele infectate cu HIV (în special în regiunile deșertice și semi-deșertice) Blastomyces dermatitidis În general aerogen; au descris cazuri rare de transmitere a infecției în bazinul râului Ohio și Mis de la câini la om și de la Chessies, scorpii estici la om, precum și inocularea agentului patogen SUA, Canada, Europa, viței; bărbații sunt afectați de ori mai des decât femeile din Africa și nordul Americii de Sud Sporothrix schenckii Inoculare cu ciuperci pe zgârieturi sau așchii; O boală sistemică omniprezentă, posibil din cauza contaminării aerogene; infecția se dezvoltă predominant la persoanele cu un statut imunitar redus, la persoanele care abuzează de alcool și la grădinari Specie Candida Distribuție endogenă; Infecția este obișnuită Răspândită la copiii prematuri și la alte persoane imunodeprimate (pacienți cu cancer, catetere permanente, diferite afecțiuni imunodeprimate, antibiotice cu spectru larg) Aspergillus fumigatus Inhalarea particulelor din plantele putrezite sau din aerul poluat al spitalului; infecția se dezvoltă predominant la pacienții operați sau traumatizați, precum și la indivizii imunocompromiși Specia Madurella Infecția picioarelor goale cu bacterii aerobe - Ciuperci comune, dar mai frecvente sau adevărate în țările tropicale care nu poartă pantofi (rar în SUA) Zach SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Cum sunt afectate oasele și articulațiile în timpul dezvoltării unei infecții cauzate de aceste ciuperci? Care este locația lor tipică? Histoplasma capsulatum În cursul acut al bolii, se observă poliartrita, care poate fi însoțită de eritem nodos Într-un curs cronic, astfel de manifestări se dezvoltă foarte rar Cryptococcus neojormans Osteomielita se dezvoltă în - % din cazuri Artrita este foarte rară și afectează aproape întotdeauna articulația genunchiului Coccidioides immitis Leziunile oaselor și articulațiilor se observă în - % din cazuri cu diseminare dincolo de plămâni Se pot dezvolta mai multe leziuni ale țesutului osos, dar în ceea ce privește artrita, cel mai des se observă monoartrita articulației genunchiului Blastomyces dermatitidis Leziunile oaselor și articulațiilor se dezvoltă la - % dintre pacienții cu o leziune infecțioasă comună De obicei, apariția focarelor de infecție la vertebre, coaste, tibie, oasele craniului și picioarelor Cu toate acestea, sinovita apare de obicei doar într-o singură articulație Sporothrix schenckii Leziunile oaselor și articulațiilor se observă în % din cazuri Artrita este de natură mono- sau oligoarticulară Candida sp Rareori, însă, numărul cazurilor crește ca urmare a utilizării tot mai mari a antibioticelor cu spectru larg și a cateterizării prelungite ale venelor și cavităților Aspergillus fumigatus Osteomielita și artrita sunt rare Madurella sp Osteomielita și artrita sunt frecvente, se dezvoltă ca urmare a răspândirii infecției de la țesuturile moi în oase, fascie și articulații Cum să tratezi artrita septică fungică? Cel mai eficient medicament împotriva majorității tipurilor de ciuperci este amfotericina B Utilizarea sa este limitată de toxicitatea sa ridicată Durata terapiei depinde de tipul de agent patogen, de severitatea bolii, de prezența dinamicii pozitive în timpul tratamentului, precum și de efectele secundare și de tolerabilitatea medicamentului De regulă, cursul mediu de tratament este de - săptămâni, doza totală de medicament este de - g De asemenea, se folosesc -fluorocitozina, ketoconazolul și fluconazolul Rezistența la medicamente la -fluorocitozină se dezvoltă rapid și, prin urmare, ar trebui combinată cu amfotericina B Deși antifungicele orale sunt utilizate din ce în ce mai mult, rolul lor în tratamentul micozelor sistemice nu a fost pe deplin elucidat Cu rezistență la terapia medicamentoasă, este indicată debridarea chirurgicală a focarelor de infecție Literatură aleasă Alarcon GS Artrita cauzată de tuberculoză, infecții fungice și paraziți Curr Opinează Rheumatol , : - , Almekinders LC, Greene WB Infecții cu Candida vertebrală: un raport de caz și o revizuire a literaturii Clin Orthop , : - , Bried JM, Galgiani JN Infecții cu Coccidioides immitis la oase și articulații Clin Orthop , ; - , Cuellar ML, Silveira LH, Espinoza LR Artrita fungică Ann Rheum Dis , : - , CAPITOLUL ARTRITĂ VIRALĂ Evanchick C C , Davis D E , Harrington T M Tuberculoza articulațiilor penferice: un diagnostic adesea ratat J Rheumatol , : - , Garrido G , Gomez-Reino JJ, Fernandez-Dapica P et al O revizuire a artritei tuberculoase periferice Semin Arthritis Rheumatol , : - , Marcus J , Grossman ME, Yunakov MJ, Rappaport F Candidoza diseminată, artrita Candida și leziuni cutanate unilaterale J Am Acad Dermatol , : - , Meier JL Infecții micobacteriene și fungice ale oaselor și articulațiilor Curr Opinează Rheumatol , : - , Meier JL, Hoffman GS Infecții micobacteriene și fungice În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Messner RP Artrita cauzată de micobacterii, ciuperci și paraziți În: McCarty DJ, Koop-man WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - Robert ME, Kauffman CA Blastomicoze care se prezintă ca artrită septică poliarticulară J Rheumatol , : - , CAPITOLUL ARTRITĂ VIRALĂ Cynthia Rubio MD Enumerați cele trei caracteristici principale ale artritei virale • Artrita virală se dezvoltă adesea în perioada prodromală a unei boli virale în timpul apariției unei erupții cutanate tipice pentru această infecție • Cel mai frecvent, artrita virală din SUA se prezintă ca leziuni simetrice ale articulațiilor mici, deși fiecare agent patogen are propria sa prezentare clinică a leziunilor articulare și ale țesuturilor moi • În toate cazurile, artrita cauzată de o infecție virală nu este însoțită de distrugerea articulațiilor și nu duce la dezvoltarea vreunei boli cronice articulare HEPATITA Este descrisă dezvoltarea frecventă a artritei pe fondul hepatitei B Povestește-ne despre evoluția clinică a hepatitei cauzate de virusul hepatitei B (VHB) În anii s-a constatat că "antigenul australian" este un marker al infecției cu VHB, care a fost de mare ajutor în efectuarea cercetărilor asupra acestei boli, VHB conține ADN dublu catenar, există două structuri antigenice în miezul nucleocapsidei: miezul hepatitei B antigen (HBeAg) și HBeAg Nucleocapsidul este înconjurat de un înveliș lipoproteic care conține un antigen de suprafață (HBsAg) Calea de transmitere a VHB este predominant parenterală La majoritatea pacienților, după infecție, cursul bolii este asimptomatic, dar este detectat SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI producerea de anticorpi la HBsAg Forma acută icterică a hepatitei virale B se dezvoltă la - de zile după infectare În aproximativ % din cazuri, hepatita B devine cronică, fapt dovedit de prezența AgHBe, a anticorpilor împotriva AgHBc și AgHBs în serul sanguin al pacientului % dintre acești pacienți dezvoltă hepatită cronică activă Ce simptome de artrită se observă în hepatita virală B? La pacienții care suferă de hepatită virală B, se observă artralgii și/sau artrită în - % din cazuri De regulă, semnele clinice de afectare articulară apar în perioada prodromală a hepatitei virale acute B, cu câteva zile sau săptămâni înainte de apariția icterului Sindromul articular se caracterizează printr-un debut brusc, decurge fie ca leziune simetrică, captând toate articulațiile noi, fie este de natură migratoare, implicând predominant articulațiile mici ale mâinilor și ale genunchilor Există rigiditate și durere matinală; aceste simptome sunt observate în decurs de - săptămâni În hepatita acută, manifestările clinice ale articulațiilor dispar de la sine, transformându-se într-o boală cronică fără afectarea acestora La pacienţii cu hepatită cronică, artralgia şi/sau artrita pot apărea continuu sau pot apărea la intervale lungi Ce cauzează dezvoltarea simptomelor de artrită în infecția cu VHB? Manifestările clinice ale afectarii articulare rezultă din depunerea complexelor imune HBsAg-anti-HBsAg în țesutul sinovial al articulațiilor, ceea ce duce la o reacție inflamatorie secundară nespecifică În prezența simptomelor de artrită, producția de anticorpi împotriva HBsAg începe mai devreme decât în cazurile în care nu se observă afectarea articulațiilor Numiți încă două sindroame reumatice bine studiate care pot apărea cu infecția cu VHB Poliarterita nodoasă Crioglobulinemie esențială mixtă Ce anticorpi împotriva virusului hepatitei B se află în serul sanguin și ce modificări ale parametrilor de laborator se constată în infecția cu VHB cu sindrom articular? Diagnosticul de infecție cu H BV se stabilește pe baza detectării în serul sanguin al pacientului a unuia sau mai multor antigene ai virusului hepatitei B sau a anticorpilor acestor antigeni De regulă, HBsAg este prezent în serul sanguin în perioada manifestărilor clinice ale articulațiilor Odată cu apariția icterului și dispariția sindromului articular, titrul HBsAg scade, iar conținutul de anticorpi la HBsAg crește Se modifică și parametrii de laborator ai funcției hepatice; concentrațiile fracțiilor complement CH , C și C sunt fie în intervalul normal, fie reduse; studiul lichidului sinovial relevă semne de inflamație - conținut crescut de proteine, leucocitoză, concentrație de glucoză în limitele normale Factorul reumatoid poate fi găsit în titru scăzut Cum să tratezi un pacient cu sindrom articular pe fondul infecției cu VHB? Tratamentul leziunilor articulare pe fondul infecției cu VHB include terapia nespecifică cu medicamente antiinflamatoare și restul celor implicați în procesul de agitație CAPITOLUL ARTRITĂ VIRALĂ Wow Un pacient cu hepatită cronică activă, artrită persistentă și tendosinovită a fost tratat cu α-interferon După săptămâni de terapie, HBsAg a încetat să mai fie detectat în serul sanguin al pacientului și au apărut anticorpi anti-HBsAg Manifestările sindromului articular au dispărut după câteva luni Ce manifestări reumatice se pot dezvolta după vaccinarea împotriva hepatitei B? Au fost descrise mai multe sindroame reumatice în urma utilizării unui vaccin recombinant împotriva hepatitei B: poliartrită, eritem nodos și uveită Astfel de complicații ale vaccinării sunt rare Se dezvoltă simptome reumatice în hepatita cauzată de virusul hepatitei A? Manifestările extrahepatice ale hepatitei A sunt rare Artralgia și erupția cutanată apar la - % dintre pacienți, de obicei la începutul perioadei acute a bolii Ce manifestări reumatice se observă în hepatitele cauzate de virusul hepatitei C? - % din hepatitele virale "nici A și nici B" sunt cauzate de virusul hepatitei C S-a dovedit o legătură directă între virusul hepatitei C și crioglobulinemia esențială mixtă Au fost descrise mai multe cazuri de artrită asociată cu hepatită non-A, non-B și s-a raportat și dezvoltarea artritei asociate cu virusul hepatitei C Cu toate acestea, până acum există puține observații care să vorbească despre un sindrom clinic specific RUBEOLĂ Rubeola și vaccinarea împotriva acesteia sunt adesea însoțite de sindrom articular În ce perioadă a bolii apar simptomele leziunii articulare? Manifestările clinice ale rubeolei se observă în - % din cazuri și se caracterizează prin debutul brusc al exantemului viral (erupție maculopapulară) și limfadenită severă Erupția poate fi moderată sau abundentă Perioada de incubație este în medie de zile Mai întâi, pe față apar elemente maculopapulare roz pal, iar apoi erupția se extinde centrifug către trunchi și extremități, fără a afecta palmele și tălpile Manifestările clinice ale articulațiilor se caracterizează printr-un debut brusc și sunt depistate cu câteva zile înainte sau la câteva zile după apariția erupției cutanate Ce pacienți prezintă de obicei simptome de afectare articulară? Cele mai frecvente leziuni ale articulațiilor cu rubeolă se observă la femeile în vârstă de - de ani Aproximativ % dintre femei și % dintre bărbați pentru rubeolă este complicată de sindromul articular Descrieți manifestările tipice ale leziunilor articulare care se dezvoltă cu rubeola Leziunile sunt simetrice, implicând în primul rând articulațiile mici ale mâinii, apoi genunchiul, încheietura mâinii, glezna și cotul Dezvoltarea sindromului de tunel carpian din cauza periartritei și tendosinovitei este o complicație binecunoscută a rubeolei Sindromul articular se rezolvă de obicei de la sine, dar există rapoarte despre un curs cronic (ani) de artrită fără distrugere SECȚIUNEA VII, ARTRITĂ PROVOCATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Ce se știe despre patogeneza manifestărilor clinice ale articulațiilor la rubeolă S-a stabilit că virusul rubeolei și unele tulpini de vaccin sunt capabile de replicare în țesutul sinovial De asemenea, s-a raportat că în artrita asociată cu virusul rubeolei, virusul persistă în țesutul sinovial Toate acestea confirmă presupunerea că sindromul articular apare datorită replicării active a virusului în celulele sinoviale Cu toate acestea, complexe imune au fost găsite și în țesuturile articulațiilor afectate Recent, au existat rapoarte privind izolarea virusului rubeolei din limfocite ale pacienților care au avut artrită din cauza rubeolei în urmă cu câțiva ani Un virus care persistă în limfocite poate servi fie ca sursă de infecție directă a articulațiilor pe termen lung, fie poate stimula producția de anticorpi cu formarea ulterioară a complexelor imune Ce modificări caracteristice ale parametrilor de laborator se observă în artrita cauzată de virusul rubeolei? Diagnosticul de rubeolă se stabilește fie prin izolarea directă a virusului din tampoane din rinofaringe, fie prin metode serologice: testul de inhibiție a hemaglutinării (HITA) sau testul de fixare a complementului (RCT) Nu există alte modificări caracteristice ale parametrilor de laborator la pacienții cu artrită cauzată de virusul rubeolei În lichidul sinovial se găsește uneori virusul rubeolei, conținutul de proteine și leucocite este moderat crescut (predomină celulele mononucleare) Cum să tratezi artrita? Ca și în cazul tuturor artritelor de etiologie virală, nu există o terapie specifică Prescriere eficientă a medicamentelor antiinflamatoare și limitarea mișcărilor în articulație Descrieți manifestările clinice ale articulațiilor care se dezvoltă după vaccinarea împotriva rubeolei Simptomele afectării articulațiilor se dezvoltă la săptămâni după vaccinare (timpul necesar pentru producerea de anticorpi la o tulpină atenuată a virusului aplicată pe membrana mucoasă a faringelui) Sindromul articular este similar cu cel al rubeolei obișnuite, cu toate acestea, în acest caz, articulațiile genunchiului sunt mai des afectate decât articulațiile mici ale mâinii Incidența artralgiilor sau a artritei după vaccinare la femeile adulte este destul de mare - aproximativ %, dar un curs lung (> luni) este mult mai puțin frecvent La copii, astfel de complicații apar în - % din cazuri Simptomele leziunii articulare durează - zile și dispar de la sine Recidiva sindromului articular este necaracteristică, este descrisă la , % dintre pacienți Până acum, nu s-a dovedit că se dezvoltă vreo formă de artrită cronică Ce efecte secundare adverse pot apărea după vaccinarea împotriva rubeolei și a tusei convulsive? În , Institutul Medical al Academiei Naționale de Științe, pe baza diferitelor observații, a stabilit o asociere între tulpina RA / a virusului rubeolei (care a fost folosită pentru vaccinare în SUA din ) și artrita cronică la femeile adulte Sa remarcat, de asemenea, că dovezile în favoarea acestei presupuneri nu sunt încă suficiente Copiii sunt expuși riscului de dezvoltare CAPITOLUL , ARTRITĂ VIRALĂ simptomele de la sistemul musculo-scheletic a crescut doar la fete și s-au ridicat la , Majoritatea manifestărilor au fost uşoare şi s-au rezolvat de la sine ALTE INFECȚII VIRALE Ce boli sunt cauzate de parvovirusul uman B (HPV B )? • Virusul este cauza principală a dezvoltării crizelor aplastice tranzitorii la pacienţii cu anemie hemolitică cronică • La începutul secolului XX pediatrii au atribuit numere tuturor bolilor infecțioase ale copilăriei însoțite de o erupție cutanată Eritemul infecțios a fost numărul cinci, motiv pentru care este numit și "a cincea boală" La copii, pe obraji apar elemente de îmbinare roșu strălucitor, dând feței un aspect "aprins" S-a stabilit acum că agentul cauzal al acestei infecții este HPV B Care este evoluția clinică a infecției cu HPV? Potrivit unui studiu clinic efectuat pe voluntari, la zile de la infectare, persoanele care nu aveau anticorpi anti-HPV din clasa IgG în serul lor sanguin au dezvoltat viremie În a -a săptămână după infecție, în serul sanguin au apărut anticorpi anti-HPV din clasa IgM Infecția a decurs în două etape În perioada de viremie, unii voluntari au prezentat simptome asemănătoare răcelilor, în timp ce alții au fost asimptomatici în acest stadiu Apariția anticorpilor anti-HPV din clasa IgM în serul sanguin a fost însoțită de încetarea viremiei și dezvoltarea tabloului clinic al bolii, caracterizată prin apariția unei erupții cutanate, artralgie și artrită În plus, nu au existat reticulocite și, în unele cazuri, neutropenie, limfopenie și trombocitopenie Descrieți manifestările articulațiilor în infecția cu HPV Leziunile articulare observate cu infecția cu parvovirus sunt similare ca manifestări cu cele ale rubeolei sau după vaccinarea antivirală Sindromul articular se caracterizează printr-un debut brusc; există o poliartrită simetrică a articulațiilor mici periferice, cu o leziune primară a articulațiilor mâinii și încheieturii mâinii Aceste manifestări sunt mai frecvente la adulți decât la copii și mai des la femei decât la bărbați De regulă, simptomele trec rapid, dar la unii pacienți artrita durează luni și chiar ani Ca și în cazul altor leziuni virale, după recuperare, nu există semne de deteriorare a structurii articulației și nici o pierdere pronunțată a funcției acesteia Leziunile articulare se dezvoltă secundar ca urmare a unei reacții inflamatorii nespecifice ca răspuns la depunerea complexelor imune în țesutul sinovial Cum este diagnosticată infecția cu HPV B ? Diagnosticul unei infecții curente sau recente cauzate de HPV B se stabilește pe baza detectării anticorpilor anti-HPV din clasa IgM în serul sanguin Niveluri crescute de anticorpi din clasa IgM specifici virusului în serul sanguin sunt observate timp de câteva săptămâni sau luni, iar anticorpii din clasa IgG apar la câteva săptămâni după infecție și persistă mulți ani Factorul reumatoid nu este detectat în infecția cu HPV SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI De ce este important să diagnosticăm infecția cu HPV B ? Manifestările clinice ale infecției cu HPV B sunt foarte asemănătoare cu cele ale poliartritei reumatoide la adulți, precum și RA juvenilă, mai ales dacă nu există leziuni clasice de eritem infecțios și durata bolii este mai mare de luni Deși nu a fost dezvoltat un tratament specific pentru infecția cu HPV, un diagnostic corect poate evita prescrierea unei terapii antireumatice inutile în acest caz Ce cinci alfavirusuri provoacă boli infecțioase caracterizate în principal prin simptome reumatice? ZONE DE DISTRIBUȚIE A ALPHAVIRUS Virusul Chikungunya Virusul O'nyong-nyong Virusul Ross River Virusul Mayaro Virusul Sindbis Africa de Est, India, Asia de Sud-Est, Filipine Africa de Est Australia, Noua Zeelandă, insulele Pacificului de Sud America de Sud Europa, Asia, Africa, Australia, Filipine Enumerați sindroamele clinice care apar în bolile infecțioase cauzate de alfavirusuri Bolile cauzate de aceste cinci alfavirusuri se caracterizează printr-o varietate de manifestări clinice, dintre care febra, artrita și erupția cutanată sunt cele mai comune și cele mai caracteristice Artrita poate fi severă Articulațiile mici ale mâinilor, încheieturii mâinii, cotului, genunchiului și gleznelor sunt afectate predominant În cele mai multe cazuri, se dezvoltă o poliartrită simetrică, care dispare după - zile Sunt descrise și cazuri de persistență a sindromului articular mai mult de un an, dar nu au fost identificate semne de afectare ireversibilă a articulațiilor Care este tabloul clinic al oreionului? Virusul oreionului aparține familiei paramixovirusurilor (Paramyxoviridae) Virionul conține un ARN monocatenar acoperit cu o înveliș de lipoproteină În - % din cazuri, oreionul apare fără manifestări clinice izbitoare, care includ creșterea treptată a temperaturii, pierderea poftei de mâncare, stare de rău, dureri de cap, mialgie și inflamație a glandei salivare parotide Parotita epidemică este complicată de dezvoltarea epididimitei și orhitei la - % dintre bărbații post-pubertali Aceasta este cea mai frecventă leziune a țesutului glandular după înfrângerea glandelor salivare Modificările sistemului nervos central apar în aproximativ din de cazuri Relativ des se înregistrează miocardita oreionului În ce perioadă a bolii pacienții cu oreion dezvoltă leziuni ale sistemului musculo-scheletic? Artrita este o manifestare rară a oreionului De regulă, la - săptămâni de la dispariția simptomelor clinice ale oreionului, pacienții dezvoltă poliartrită, care este de natură migratoare și afectează doar articulațiile mari Durata bolii este diferită, dar de obicei totul se termină în săptămâni cu o recuperare completă fără efecte reziduale de la articulații CAPITOLUL ARTRITĂ VIRALĂ - Există simptome de afectare articulară în infecțiile cu enterovirus? Da Virusurile Coxsackie și virusurile ECHO înrudite cu enterovirusurile sunt capabile să provoace o gamă largă de boli diferite La unii pacienți infectați cu virusurile Coxsackie și ECHO, a fost descrisă artrita atât a articulațiilor mari, cât și a celor mici, care se rezolvă fără tratament Apare adesea artrita în infecțiile semnificative clinic cauzate de virusurile herpetice? Artrita rareori complică cursul acestor boli Familia Herpetoviridae include virusurile herpes simplex, virusul varicela zoster, virusul Epstein-Barr și citomegalovirusul Literatură aleasă Biasi D , De Sandre G , Bambara LM et al Un nou caz de artrită reactivă după vaccinarea împotriva hepatitei B Clin Exp Rheumatol , : , Ford DK, Reid GD, Tingle AJ și colab Observații consecutive de urmărire a unui pacient cu artrită persistentă asociată rubeolei Ann Rheum Dis : , Gran JT, Johnsen V , Myklebust G , Nordbo SA Tabloul clinic variabil al artritei induse de parvovirusul uman B Scand J Rheumatol , : , Howson CP, Katz M , Johnson RB Jr , Fineberg HV Raport special de la Institutul de Medicină - Artrita cronică după vaccinarea rubeolă Clin Infecta Dis : , Kelly WN, Harris ED Jr , Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a III-a Philadelphia, WB Saunders, Miki NPH, Chantler JK Capacitatea diferențială a tulpinilor de tip sălbatic și a tulpinilor vaccinale ale virusului rubeolei de a se replica și a persista în țesutul articular uman Clin Exp Rheumatol , : , Naides SJ Infecție virală, inclusiv HIV și SIDA Curr Opinează Rheumatol , : , NoctonJ J , Miller LC, Tucker LB, Schaller JG Artrita asociată cu parvovirus uman B la copii J Pediatr , : , Rotbart HA Infecții cu parvovirus uman Annu Rev Med : , Scully LJ, Karayiannis P , Thomas HC Terapia cu interferon este eficientă în tratamentul poiiartritei induse de hepatita B Săpa Dis Sci : , Siegel L B , Cohn L , Nashel D Manifestări reumatice ale infecției cu hepatită C Semin Arthritis Rheum , : , SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI CAPITOLUL SIMPTOME ȘI SINDROME REUMATICE ASOCIATE CU HIV Daniel F Battafarano, D O Ce manifestări reumatice se întâlnesc în infecția cu HIV? Deteriorarea articulațiilor Artralgie sindromul Reiter Artrita psoriazica Spondiloartropatie nediferențiată Artrita asociată cu infecția cu HIV sindromul durerii articulare Leziuni musculare mialgie Polimiozita/Dermatomiozita Miopatie (de exemplu, cașexia în infecția cu HIV și miopatie care se dezvoltă în timpul tratamentului cu zidovudină [azidotimidină]) Sindromul Sjögren asociat cu SIDA Vasculita infectii Artrită septică Osteomielita Miozită purulentă Alte "Reumatism al țesuturilor moi" (sinovită, bursită) fibromialgie Necroza aseptică Osteoartropatie hipertrofică (Din: Espinoza LR Sindroame reumatice asociate retrovirusului În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Arthritis and Allied Conditions, ed Philadelphia, Lea & Febiger, , - ) Infecția HIV participă direct la mecanismele de dezvoltare a sindroamelor reumatice? Implicarea infecției HIV în dezvoltarea manifestărilor reumatice nu a fost dovedită Mecanismele specifice sunt încă neclare De regulă, manifestările reumatice apar pe fondul imunodeficienței profunde, ceea ce confirmă presupunerea că nu există nicio implicare a limfocitelor CD în acest proces Este posibil ca limfocitele CD să fie veriga centrală în mecanismele patogenezei Există o singură ipoteză acceptabilă care explică apariția sindromului Reiter în SIDA - cursul infecțiilor oportuniste poate fi complicat de artrita reactivă Este foarte dificil de explicat motivele dezvoltării altor sindroame reumatice Ce rol joacă autoanticorpii în dezvoltarea manifestărilor reumatice asociate SIDA? Mulți autoanticorpi din serul sanguin se găsesc la persoanele infectate cu HIV, dar nu există nicio relație între aceștia și manifestările reumatice CAPITOLUL SINDROMAME REUMATICE ASOCIATE CU HIV instalat Cele mai frecvent detectate sunt complexele imune circulante, anticorpii antinucleari, factorul reumatoid și anticorpii anticardiolipină Numiți bolile reumatismale care nu apar niciodată pe fundalul infecției cu HIV Lupus eritematos sistemic și artrită reumatoidă Patogenia atât a LES cât și a RA se bazează pe interacțiunea limfocitelor CI cu antigenele de histocompatibilitate de clasa II LES și RA nu se pot dezvolta la un pacient infectat cu HIV cu un număr scăzut de celule CD sau (dacă au fost prezente înainte de infectarea cu HIV) pot intra în remisie profundă Cum decurge sindromul Reiter la un pacient infectat cu HIV? Sindromul Reiter la persoanele infectate cu HIV apare in , - % din cazuri Se poate dezvolta cu mai mult de ani înainte de diagnosticarea infecției cu HIV sau pe fondul debutului manifestărilor clinice ale SIDA, dar cel mai adesea se manifestă într-o perioadă de imunodeficiență severă deja existentă De obicei, apariția oligoartritei și uretritei, conjunctivita apare rar Se observă adesea entesopatii (un proces patologic la locul atașării tendoanelor, fasciei și ligamentelor la oase), fasciită plantară, dactilită, precum și modificări ale unghiilor și pielii Rareori apar balanita si stomatita Înfrângerea aparatului musculo-scheletic al corpului este necaracteristică De regulă, boala decurge cronic, cu recăderi și remisiuni, cu artrită de severitate moderată Cu toate acestea, se observă și artrită erozivă severă, ceea ce duce la dizabilitate a pacienților Cât de des exprimă HLA-B pacienţii infectaţi cu HIV cu sindrom Reiter? Frecvența detectării HLA-B la pacienții infectați cu HIV cu sindrom Reiter este aceeași ca și în rândul altor pacienți care suferă de sindrom Reiter Ce regimuri de tratament pentru sindromul Reiter sunt recomandate pacienților infectați cu HIV? Un efect bun se observă atunci când se utilizează medicamente antiinflamatoare nesteroidiene în combinație cu exerciții de fizioterapie și fizioterapie În scopul unui efect terapeutic direct asupra leziunilor, în acestea se injectează cortizon (în interiorul articulațiilor, în țesuturile moi) Corticosteroizii in doze mici si zidovudina sunt ineficiente in tratamentul artritei In cazul artritei severe sau entesopatiei, fenilbutazona ( - mg de ori pe zi) sau sulfasalazina sunt medicamentele de elecție Metotrexatul și alte medicamente imunosupresoare trebuie utilizate cu mare precauție, deoarece pot provoca SIDA fulminant, dezvoltarea sarcomului Kaposi sau adăugarea unei infecții oportuniste Povestește-ne despre psoriazisul care se dezvoltă pe fondul infecției cu HIV Dezvoltarea psoriazisului este un semn de prognostic prost la persoanele infectate cu HIV, deoarece este un precursor al infecțiilor recurente și care pun viața în pericol La astfel de pacienți, poate fi detectat întregul spectru de modificări ale pielii caracteristice psoriazisului Cum să tratezi artrita psoriazică? Artrita psoriazică este tratată în același mod ca și artrita din sindromul Reiter Modificările cutanate psoriazice la pacienții infectați cu HIV sunt adesea rezistente SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI la terapia convențională Medicamentul de alegere este zidovudina, a cărui utilizare duce la o dinamică pozitivă pronunțată Metotrexatul și iradierea cu ultraviolete sunt prescrise numai pentru psoriazis foarte sever, deoarece pot agrava imunosupresia sau pot provoca dezvoltarea sarcomului Kalosh Tine minte! Orice pacient cu un atac sever inexplicabil de psoriazis sau cu dezvoltare de psoriazis rezistent la tratamentul conventional trebuie testat pentru infectia HIV De ce multe persoane infectate cu HIV cu artrită sunt diagnosticate cu spondiloartropatie nediferențiată? Mulți pacienți dezvoltă oligoartrită, entesopatie, dactilită, onicoliză (atrofia plăcilor unghiale), balanită, uveită sau spondilită Cu toate acestea, simptomele nu sunt suficiente pentru a stabili un diagnostic de sindrom Reiter sau artrită psoriazică Astfel de pacienți sunt diagnosticați cu spondiloartropatie nediferențiată Ce este artrita legată de SIDA? Cum să-l distingem de sindromul durerii articulare? Artrita asociată cu SIDA se caracterizează prin dezvoltarea durerii foarte severe și disfuncția severă a articulațiilor genunchiului și gleznei, în timp ce nu există semne de inflamație în lichidul sinovial Un atac de artrită durează de la până la săptămâni, ușurarea vine în repaus, cu numirea AINS și utilizarea diferitelor metode de fizioterapie Cu durere în sindromul articular, de regulă, articulațiile genunchiului, umărului și cotului sunt afectate Durata atacului este scurtă, de la la de ore Se presupune că apare ca urmare a ischemiei tranzitorii a oaselor Care este diferența dintre sindromul Sjögren care se dezvoltă la pacienții infectați cu HIV și sindromul Sjögren idiopatic? Sindromul Sjögren asociat SIDA este un sindrom de limfocitoză infiltrativă difuză (SDIL) Se caracterizează prin dezvoltarea xeroftalmiei, xerostomiei, mărirea glandelor parotide, limfocitoză permanentă datorată limfocitelor CDS și infiltrarea limfocitară difuză a organelor interne la un pacient infectat cu HIV Cea mai gravă complicație a SDIL este afectarea plămânilor ca urmare a infiltrației limfocitare a țesutului interstițial (dezvoltarea pneumoniei) Manifestările neurologice includ paralizia nervilor cranieni, meningita aseptică și neuropatia motorie periferică simetrică Se observă, de asemenea, hepatomegalie, o creștere a concentrației enzimelor hepatice în sânge și dureri abdominale Au fost descrise dezvoltarea insuficienței renale, nefritei interstițiale, hiperkaliemiei și acidozei tubulare renale de tip IV Tabelul arată diferențele dintre sindromul Sjögren și DILD Sindromul Sjögren Leziuni ale organelor interne Rareori Des (altele decât glandele exocrine) Fenotipul limfocitelor, CD CD formând un infiltrat Prezența autoanticorpilor Frecvente Rare (RF, ANA, anti-SS-A, anti-SS-B) Asociere cu HLA B , DR , DR DR (negru) DR (RA) DR , DR (caucazieni) CAPITOLUL SINDROMAME REUMATICE ASOCIATE CU HIV Care sunt caracteristicile polimiozitei asociate SIDA? Tabloul clinic al bolii și diagnosticul sunt similare cu cele din polimiozita idiopatică: slăbiciune a grupelor musculare proximale, creșterea concentrației creatin fosfokinazei (CPK), modificări de tip miopatic pe electromiograma (EMG) și semne de inflamație în materialul de biopsie La majoritatea pacienților, se observă un efect bun cu utilizarea corticosteroizilor ( - mg/zi) timp de - săptămâni, apoi doza de hormoni este redusă treptat, monitorizând cu atenție starea pacientului Corticosteroizii sunt, de asemenea, utilizați în combinație cu zidovudina La unii pacienți, metotrexatul are un efect bun, dar trebuie prescris cu precauție extremă Povestește-ne despre miopatia care se dezvoltă ca urmare a luării de zidovudină (AZT) Miopatia indusă de zidovudină (A T) se dezvoltă la aproximativ luni după începerea tratamentului Din punct de vedere clinic, acest sindrom nu poate fi distins de polimiozită Se caracterizează printr-o creștere a concentrației de enzime musculare în sânge, un tip miopatic de EMG și modificări ale materialului de biopsie Biopsia musculară dezvăluie miopatie mitocondrială toxică indusă de AZT cu aspect de "fibre roșii zdrențuite", care sunt un semn al prezenței incluziunilor paracristaline mitocondriale patologice Reducerea dozei sau oprirea completă a aportului de zidovudină este însoțită de o îmbunătățire a stării pacientului Enumeraţi tipurile de vasculită descrise la pacienţii infectaţi cu HIV • Poliarterita • Sindromul Churg-Strauss • Vasculita hiperergică • Purpura Shenlein-Genoch • Granulomatoza limfomatoidă • Vasculita izolata a sistemului nervos central Cât de frecventă este artrita septică la pacienții infectați cu HIV? Rareori Au fost descrise cazuri izolate de dezvoltare a artritei septice și a bursitei, dar, în general, infecția articulațiilor la pacienții infectați cu HIV nu este caracteristică Cu toate acestea, cu utilizarea de droguri intravenoase, precum și la pacienții cu hemofilie, riscul de artrită septică este destul de mare Osteomielita este rară, descrisă ca focare separate de infecție osoasă și combinația sa cu artrita septică Descrieți manifestările clinice ale miozitei purulente Miozita purulentă este însoțită de febră, dureri musculare, roșeață și umflare a leziunii Aceasta este o boală rară în care, de regulă, mușchiul cvadriceps femural este afectat cu formarea (în % din cazuri) a unui abces solitar În % din cazuri, Staphylococcus aureus este semănat la pacienți Regimurile de tratament convenționale sunt eficiente Ce alte sindroame reumatismale apar la pacientii infectati cu HIV? Artralgia și mialgia sunt deosebit de frecvente Fibromialgia a fost descrisă la peste % dintre persoanele infectate cu HIV Atrofia musculară și cașexia în infecția cu HIV SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI pot fi pronunțate, mai ales la pacienții cu spondiloartropatie concomitentă De asemenea, apar tendinita, bursita, sindromul de tunel carpian, capsulita adeziva si contractura Dupuytren Necroza descrisă a țesutului osos în articulații Literatură aleasă Berman A , Espinoza LR, Diaz JD et al Manifestări reumatice ale infecției cu virusul imunodeficienței umane A m J Med , : - , Calabrese LH Vasculita și infecția cu virusul imunodeficienței umane Rheum Dis Clin North Am , : - , Calabrese LH, Kelley DM, Myers A et al Simptome reumatice și infecția cu virusul imunodeficienței umane: influența variabilei clinice și de laborator într-un studiu de cohortă longitudinală Arthritis Rheum , : - , Espinoza LR Sindroame reumatice asociate retrovirusului În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - Espinoza LR, Aguilar JL, Berman A et al Manifestări reumatice asociate cu infecția cu virusul imunodeficienței umane Arthritis Rheum , : - , Espinoza LR, Aguilar JL, Espinoza CG et al Caracteristicile și patogeneza miozitei în infecția cu virusul imunodeficienței umane - distincție față de miopatia indusă de azidotimidină Rheum Dis Clin North Am : - , Fauci AS Virusul imunodeficienței: Infectivitate și mecanisme de patogeneză Science, : - , Itescu S , Brancato LJ, Buxbaum J et al Sindromul de limfocitoză CD în infecția cu virusul imunodeficienței umane (HIV): un răspuns imuno-gazdă asociat cu HLA-DR Ann Intern Med : - , Kave BR Manifestări reumatologice ale infecției cu virusul imunodeficienței umane (HIV) Ann Intern Med : - , Solinger AM, Hess EV Boli reumatice și SIDA - Este asocierea reală? J Rheumatol , : - , Widrow CA, Kellie SM, Saltzman BR și colab Piomiozita la pacienții cu virusul imunodeficienței: o formă neobișnuită de infecție bacteriană diseminată A m J Med , : - , Winchester R SIDA și bolile reumatice Taur Rheum Dis , : - , Winchester R , Bernstein DH, Fischer HD și colab Apariția concomitentă a sindromului Reiter și a imunodeficienței dobândite Ann Intern Med : - , CAPITOLUL CAPITOLUL Cynthia Rubio, M D Când a descris pentru prima dată dr Whipple această boală și a descoperit microorganismul care îi poartă acum numele? În , dr George Hoyt Whipple a descris "o boală necunoscută până acum" la un medic misionar în vârstă de de ani Această boală a fost însoțită de artrită migratorie, tuse, diaree, sindrom de malabsorbție, scădere în greutate și ganglioni limfatici mezenterici măriți În raportul său, Whipple a scris despre "o multitudine de microorganisme în formă de tijă" pe care le-a găsit în secțiunile colorate cu argint ale unui ganglion limfatic El a sugerat că acest microorganism este agentul cauzal al bolii Descrieți manifestările clinice ale bolii Whipple Boala Whipple este o boală sistemică care afectează predominant bărbații albi de vârstă mijlocie cu artralgii intermitente care afectează un număr mare de articulații timp de câțiva ani Pacienții dezvoltă treptat diaree, steatoree, scade greutatea corporală, sunt afectate alte organe și sisteme, inclusiv inima, sistemul nervos central și rinichii Hiperpigmentarea pielii se observă în % din cazuri, se dezvoltă adesea febră subfebrilă și ganglionii limfatici periferici cresc Manifestările din diferite organe și sisteme în boala Whipple pot fi reținute cu ușurință folosind abrevierea mnemotecică: BOALA WHIPPLE W - Pierdere / Pierdere în greutate - pierdere / pierdere în greutate; H - Hiperpigmentare (piele) - hiperpigmentare cutanată; I - Dureri intestinale - dureri de crampe în abdomen în jurul buricului; R - Pleurezie - pleurezie; P - Pneumonită - pneumonită; L - Limfadenopatie - limfadenopatie; E - Encefalopatie - encefalopatie; S - Steatoree - steatoree; D - Diaree - diaree; I - Nefrită interstițială - pleurezie interstițială; S - Erupții cutanate - erupții cutanate; E - Inflamație Eu - inflamație a ochilor; A - Artrita - artrita; S - Noduli subcutanati - noduli subcutanati; E - Endocardita - endocardita Descrieți artrita care se dezvoltă în boala Whipple Oligo- sau poliartrita migratoare seronegativă este descrisă în % din cazuri și se observă la % din toți pacienții Manifestările articulare nu sunt legate de severitatea disfuncției intestinale Artrita poate apărea cu zece ani înainte de apariția altor simptome ale bolii Sacroiliita este observată în %, iar spondilita anchilozantă - în % din cazuri În plus, pacienții au o creștere a apariției HLA-B ( % dintre pacienții cu boala Whipple, SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI au HLA-B comparativ cu % în populația sănătoasă) Prin urmare, boala Whipple este adesea inclusă în grupul spondiloartropatiilor Lichidul sinovial poate prezenta o reacție PAS pozitivă, dar culturile sunt negative Pe radiografii, nu sunt detectate modificări Descrieți proprietățile lichidului sinovial, precum și rezultatele unei biopsii a țesutului sinovial prelevată prin artrocenteză de la un pacient care suferă de boala Whipple In lichidul sinovial prelevat de la un pacient care sufera de artrita se gasesc semne de inflamatie Leucocitoza variază de la - /mm , celulele polimorfonucleare constituie mai mult de % Cu artrocenteza repetată după un curs de terapie cu antibiotice, se observă o reacție inflamatorie: numărul de leucocite scade la - /mm , iar neutrofilele devin mai mici de % Biopsia țesutului sinovial relevă, de asemenea, semne de inflamație, inclusiv hiperplazia focală a stratului de celule sinoviale și limfocitoză perivasculară ușoară Este foarte important ca granulele PAS pozitive să se găsească în membrana sinovială în macrofagele care conțin bacili Care este etiologia bolii Whipple? Biopsia diferitelor țesuturi relevă depozite colorate cu reactiv Schiff (acid periodic) În ele, la microscopie electronică, sunt detectați bacili liberi în formă de tijă Recent, o secvență unică de ARN -ribozomal a fost obținută prin reacția în lanț a polimerazei din biopsiile tisulare ale pacienților care suferă de boala Whipple Conform analizei filogenetice, acest microorganism aparține actinomicetelor gram-pozitive, dar nu este strâns înrudit cu nicio specie cunoscută de actinomicete I s-a dat numele Tropheryma whippelii Încă nu a fost posibilă cultivarea acestui microorganism in vitro și nici reproducerea bolii la animale Cum se dezvoltă boala Whipple dacă este lăsată netratată? În , un raport de patru cazuri de boala Whipple, precum și o revizuire anterioară a de cazuri publicate în literatură, au descris boala ca o "afecțiune rapid fatală" Până acum, pacienții au fost tratați simptomatic sau iradiați, ceea ce practic nu are niciun efect asupra evoluției bolii Odată cu descoperirea hormonilor corticosteroizi, au început să se utilizeze geluri ACTH sau medicamente adrenocorticosteroizi, dar din nou efectul unui astfel de tratament a fost foarte limitat Din , boala lui Whipple a fost tratată cu succes cu antibiotice Cum este diagnosticată boala lui Whipple? Diagnosticul bolii Whipple se pune dacă examenul histologic al materialului de biopsie al membranei mucoase a intestinului subțire evidențiază infiltrarea laminei propria a mucoasei cu macrofage mari care conțin incluziuni rezistente la diastază și colorate intens cu reactiv Schiff (Fico-pozitiv) Folosind microscopia electronică, s-a descoperit că bacilii în formă de tijă sunt colorați cu reactivul lui Schiff Acești bacili se găsesc într-o varietate de țesuturi ale corpului (ganglioni limfatici, pericard, miocard, ficat, splină, rinichi, membrana sinovială a articulațiilor și a creierului) Ele pot fi găsite atât în interiorul macrofagelor, cât și liber în țesuturi CAPITOLUL Care este tratamentul recomandat în prezent pentru boala Whipple? Diverse antibiotice funcționează bine pentru boala Ypple, inclusiv tetraciclină, penicilină, eritromicină și combinația de trimetoprim cu sulfametoxazol (TMP/SMZ) Cursul terapiei cu antibiotice trebuie continuat cel puțin an Dacă sistemul nervos central este afectat, se prescrie clorambucil sau TMP/SMZ Cât de des se dezvoltă recidivele bolii după un curs de un an de tratament? de pacienți cu boala Whipple stabilită morfologic au fost examinați după cel puțin an de la terminarea tratamentului sau la ani de la stabilirea diagnosticului de pacienți au avut o recidivă a bolii În medie, recurența a fost observată după , ani de la debutul bolii La pacienți, a fost descrisă o imagine clinică detaliată a bolii în timpul unei recidive, pacienți au avut leziuni ale SNC, pacienți s-au plâns de artralgie severă, pacient a avut o recidivă a tractului gastrointestinal și au avut o exacerbare a bolii cardiace Toate recidivele însoțite de simptome ale SNC și cardiace au apărut la mai mult de ani de la diagnostic Conform acestui studiu, după monoterapia cu tetraciclină, recidivele au apărut în % din cazuri, cu alte scheme de antibiotice, recidivele au fost observate doar în % din cazuri Mai mult, din pacienți cu o exacerbare a SNC au fost tratați numai cu tetraciclină Autorii au concluzionat că monoterapia orală cu tetraciclină sau penicilină nu este adecvată pentru tratamentul bolii Whipple Ei au recomandat un curs de antibiotice parenterale înainte de an de antibiotice orale sau TMP/SMZ tot timp de an Cât de "rară" este boala lui Whipple? Boala lui Whipple a fost descrisă pentru prima dată în Până în , au fost descrise peste de cazuri și s-a estimat că încă aproximativ de persoane au suferit de această boală RAREORI! Poate o întrebare mai corectă ar fi câte boli rare, încă necunoscute, sunt cauzate de un agent infecțios foarte specific care este susceptibil la terapia cu antibiotice? Un bărbat caucazian în vârstă de de ani se confruntă de ani cu poliartrită migratorie, ganglioni limfatici umflați și dureri abdominale Scăderea greutății corporale în ultimii ani a fost de kg S-a pus diagnosticul de boală Whipple, s-a prescris tratament cu penicilină intravenoasă, urmat de trecerea la administrarea orală a acestui antibiotic După prima administrare de penicilină, pacientul a dezvoltat reacția Jarisch-Herzheimer Cum să interpretăm acest caz? Reacția Jarisch-Herzheimer a fost anulată pentru prima dată ca o reacție sistemică care a apărut în decurs de - ore după începerea terapiei cu sifilis cu antibiotice care acționează asupra treponemului, în special după administrarea de penicilină Se caracterizează printr-o creștere bruscă a temperaturii corpului, frisoane, mialgii, cefalee, tahicardie, dificultăți de respirație, vasodilatație cu roșeață a pielii și o scădere moderată a tensiunii arteriale Reacția are loc ca urmare a eliberării de pirogeni termostabili din treponeme Dispare de la sine, dar poate fi prevenit prin administrarea orală de prednison Există rapoarte despre dezvoltarea reacției Jarisch-Herzheimer la începutul tratamentului pentru multe alte boli infecțioase, inclusiv leptospiroza, boala Lyme, febra recidivă și febra mușcăturii de șobolan SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Literatură aleasă Chears W C J , Ashworth C T Studiu microscopic electronic al mucoasei intestinale în boala Whipple: Demonstration of encapsulated bacilliform bodys in the lesion Gastroenterologie, : , Dobbin WO Boala lui Whipple: O perspectivă istorică QJ Med : , Fleming JL, Wiesner RH, Shorter RG Boala lui Whipple: caracteristici clinice, biochimice și histopatologice și evaluarea tratamentului la de pacienți Clinica Mayo Proc : , Keinath RD, Merrell DE, Vlietstra R , Dobbin WO Tratament cu antibiotice și recădere în boala Whipple: Urmărirea pe termen lung a de pacienți Gastroenterologie, : , Mandel G , Band J , Doli R (ed ) Principii și practici ale bolilor infecțioase New York, Churchill Livingstone, Relman DA, Schmidt TM, MacDermott RP, Falkow S Identificarea bacilului necultiv al bolii Whipple N Engl J Med , : - , Whipple GH O boală nedescrisă până acum, caracterizată anatomic prin depozite de grăsimi și acizi grași în țesuturile intestinale și mezenterice Taur John Hopkins Hosp : , Wollheim FA Artrita enteropatică În: Kelley WN, Harris E D, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Young EJ, Weingarten NM, Baughn RE și colab Studii privind patogeneza reacției Jarisch-Herxheimer J Infectează Dis : , CAPITOLUL Cynthia Rubio MD Când au fost publicate pentru prima dată datele din studiile privind febra reumatică acută (IRA)? Când a fost stabilită asocierea acestei boli cu o infecție cauzată de streptococul p-hemolitic de grup A? Lucrările clasice pe ORL au fost scrise de J -B Bullar (Jean-Bapite Bouillard) și W B Cheadle (Walter W Cheadle) și publicat în și, respectiv, Aceste articole au descrieri detaliate ale "artritei reumatoide" și carditei În , Ludwig Aschoff a descris inflamația reumatică specifică a miocardului În , Rebecca Lancefield a împărțit toți [streptococii -hemolitici în grupuri, ceea ce i-a ajutat pe cercetători să clarifice epidemiologia bolii Cum se diagnostichează IRA? Pentru prima dată, criteriile Jones de ghidare în diagnosticul IRA au fost elaborate de Dr T D Jones (T Duckett Jones) și publicate în Ulterior, au fost adoptate și revizuite de Asociația Americană a Inimii Până în prezent, criteriile modificate sunt utilizate pentru a diagnostica primul atac de IRA CAPITOLUL Criteriile principale Cardita Poliartrita Coreea eritem inelar noduli subcutanați Criterii suplimentare pentru infecția anterioară cu streptococ de grup A Cultura de gât a streptococilor de grup A sau răspuns rapid la un test de antigen streptococic Titrul ridicat sau în creștere al anticorpilor împotriva streptococului Criterii minore Tabloul clinic Artralgie Febră Modificări ale parametrilor de laborator Proteine de fază acută ESR crescută proteina C-reactiva Prelungirea intervalului PR Pacienții trebuie să prezinte semne de infecție recentă cu streptococ de grup A (cu excepția cazurilor izolate) și să aibă două criterii majore sau unul major și două minore Respectarea acestor condiții indică o probabilitate mare de a dezvolta IRA la acest pacient "Setul acestor criterii este conceput pentru ca studenții și tinerii medici să practice diagnosticul clinic, dar în niciun caz să înlocuiască gândirea și experiența medicală" (Coburn A F , Pali R H , ) - În ce situații se poate face un diagnostic de IRA fără respectarea deplină a semnelor bolii cu criteriile Jones? În trei cazuri, un diagnostic de febră reumatică poate fi pus fără respectarea strictă a criteriilor Jones: În cazul în care singura manifestare a febrei reumatice este coreea, care se dezvoltă la multe luni după faringita streptococică transferată (semnele serologice ale unei infecții anterioare nu mai sunt prezente) Cardita lenta poate fi, de asemenea, singura manifestare a IRA Și din nou, perioada lungă de latentă dintre infecția streptococică transferată și vizita pacientului la medic face dificilă identificarea semnelor obiective care să demonstreze acest fapt La pacienții cu IRA sau cu antecedente de boală reumatică a inimii, este dificil de diagnosticat un nou atac de IRA Deși astfel de pacienți îndeplinesc în cele mai multe cazuri pe deplin manifestările clinice ale criteriilor Jones, este necesar să se caute semne noi de afectare a inimii Descrieți cursul clinic al IRA Descrieți caracteristicile clinice și de laborator necesare pentru diagnostic Perioada de latentă dintre dezvoltarea faringitei streptococice și ARF este de obicei de aproximativ zile Rareori este mai puțin de una sau mai mult de săptămâni Polo SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI rezultate pozitive ale culturilor din faringe pentru streptococ sunt observate la doar % dintre pacienții care suferă de IRA Rezultatele culturii sunt mai adesea negative din cauza perioadei latente de infectie Până în prezent, există mai multe diagnostice exprese care vă permit să determinați antigenele streptococilor de grup A în tampoane din faringe În general, aceste teste sunt foarte specifice, dar sensibilitatea lor este scăzută Trebuie remarcat faptul că nici rezultatele pozitive ale culturilor din faringe, nici detectarea antigenelor de streptococ de grup A în tampoane din orofaringe nu pot distinge bacteriopurtător de infecție Mai mult, aproximativ / dintre pacienții care suferă de IRA susțin că în cursul lunii premergătoare apariției reumatismului nu s-au îmbolnăvit cu nimic Mai valoroasă pentru diagnostic este determinarea conținutului de anticorpi la streptococi, deoarece: ( ) concentrația de anticorpi antistreptococici atinge maximul chiar în timpul manifestărilor inițiale ale febrei reumatice; ( ) o creștere a concentrației de anticorpi face posibilă distingerea unei infecții de un purtător de bacterii; ( ) dacă se efectuează mai multe examinări pentru prezența diverșilor anticorpi, orice infecție recentă cu streptococ poate fi depistată de către pacient, chiar dacă nu a fost însoțită de manifestări clinice Ce anticorpi specifici anti-streptococi sunt determinați pentru a confirma diagnosticul de IRA? Anticorpi la produsele reziduale ale streptococilor - proteine conținute în straturile superioare ale mediului nutritiv în care cresc Au fost dezvoltate tehnici pentru determinarea anti-O-streptolizinei, antidezoxiribonucleazei B, antistreptokinazei, antihialuronidazei și anti-NADazei Standardele pentru titrurile acestor anticorpi sunt luate în funcție de vârsta pacientului, locația geografică a locului său de reședință, situația epidemică și perioada anului Cel mai adesea se determină titrurile de anti-O-streptolizină, antidezoxiribonuclează B și antistreptokinază La % dintre pacienții cu IRA se constată o creștere a cel puțin unuia dintre aceste titruri Este în general acceptat că titrul de anti-O-streptolizină este mai mare de de unități Todd la adulți și mai mult de de unități la copii - crescut Pentru antidezoxiribonucleaza B, limitele superioare ale normalului sunt de de unități Todd la adulți și de unități la copii Sângele este luat pentru analiză la intervale de - săptămâni, iar toate studiile care vizează determinarea conținutului diferiților anticorpi sunt efectuate simultan Care este dovada circumstanțială că streptococii de grup A cauzează IRA? Asocierea streptococilor de grup A cu febra reumatică este incontestabilă Cu toate acestea, până acum nu a fost posibilă izolarea agenților patogeni din țesuturile afectate ale pacienților care suferă de IRA și nici obținerea unui model experimental acceptabil de febră reumatică Dovezile epidemiologice că streptococul de grup A este cauza procesului reumatic includ rezultatele unui studiu atent realizat de medicii militari Pe o perioadă de observație de de ani, ei au stabilit o relație pronunțată între focarele de faringită streptococică și dezvoltarea febrei reumatice În primul rând, în faza acută a febrei reumatice, se găsesc întotdeauna titruri crescute de anticorpi antistreptococici În al doilea rând, în oameni CAPITOLUL dând febră reumatică, dezvoltarea atacurilor repetate poate fi prevenită prin utilizarea prelungită a antibioticelor care acționează asupra streptococului, iar tratamentul în timp util și eficient al infecției faringiene streptococice cu preparate cu penicilină previne dezvoltarea atacului primar al bolii Ce se știe despre streptococul de grup A ca specie și despre capacitatea sa de a provoca IRA? Streptococcus pyogenes (streptococi de grup A) sunt printre cei mai frecventi agenți cauzali ai unei varietăți de infecții bacteriene Febra reumatică nu se dezvoltă după infecții streptococice anterioare ale altor locuri, cum ar fi leziuni ale pielii, infecție a rănilor, sepsis la naștere sau pneumonie În , s-a descoperit că streptococii de grup A diferă în ceea ce privește reumatogenitatea lor S-a stabilit că modificările proprietăților biologice și virulența tulpinilor de streptococ care predomină la un pacient afectează potențialul reumatogen al populației patogene în ansamblu Principalul factor de virulență pentru streptococii de grup A este proteina M; pe baza identificării diferențelor sale antigenice, grupa A este împărțită în serotipuri Și numai anumite serotipuri M de streptococi au virulență ridicată și capacitatea de a provoca reumatismă acută Tulpinile de streptococi din grupa A diferă și prin capacitatea lor de a forma o capsulă care le protejează de fagocitoză Așadar, tulpinile care conțin o cantitate mare de proteină M în peretele celular și sunt acoperite cu o capsulă puternică se transmit mai rapid de la persoană la persoană, provocând infecții severe Cum declanșează streptococii procesul patologic care duce la dezvoltarea febrei reumatice acute? Au fost propuse multe ipoteze pentru a explica mecanismele de dezvoltare a IRA, în special cardita reumatică, precum și alte manifestări clinice ale bolii Cea mai răspândită teorie este că reumatismul este dezvoltarea unui răspuns imun întârziat care dăunează țesuturilor macroorganismului și apare ca răspuns la infecția cu streptococ, inclusiv reactivitatea încrucișată a mai multor antigene streptococice cu antigenele organelor țintă (acest fenomen se numește mimetism molecular) Această teorie a fost confirmată de izolarea proteinei M a streptococilor și identificarea peptidelor care o compun La serotipurile "reumatogene" s-au găsit determinanți antigenici ai proteinei M, care reacţionează încrucişat cu miozina cardiomiocitară Titrul de anticorpi la structurile polizaharide ale streptococului, reacționând încrucișat cu glicoproteinele țesuturilor inimii, scade numai după excizia completă a valvelor afectate și rămâne neschimbat după comisurotomie Acești așa-numiți anticorpi ai țesuturilor inimii (ATS) la pacienții cu cardită reumatică se găsesc la titruri mai mari în comparație cu acei pacienți care nu o au Mai mult, în miocardul copiilor decedați din cauza bolii reumatismale de inimă s-au găsit imunoglobuline fixe și complement, ceea ce confirmă rolul patogenetic al ATS circulant De asemenea, sa demonstrat că proteina M și exotoxina pirogenă streptococică sunt "superantigene" care activează direct diferite tipuri de limfocite T Ca urmare, se dezvoltă o reacție inflamatorie sistemică violentă, care stă la baza patogenezei ARF SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI Ce caracteristici ale macroorganismului contribuie la dezvoltarea ARF? ARF se dezvoltă mai des la copiii cu vârsta cuprinsă între - ani, care sunt cei mai sensibili la infecțiile faringiene streptococice, așa că unii cercetători sunt îngrijorați dacă infecțiile streptococice repetate sunt o condiție prealabilă pentru dezvoltarea ARF Nu există o predominanță clară în rândul pacienților de sex masculin sau feminin, cu toate acestea, unele manifestări clinice ale IRA sunt observate mai des la femei (de exemplu, coreea) După faringita streptococică exudativă netratată, atacul primar de IRA se dezvoltă în - % din cazuri, iar focarele familiale ale bolii nu sunt excluse Febra reumatică a fost asociată statistic cu anumite antigene de histocompatibilitate de clasa II (HLA-DR la albi și DR la negri) Interesant este că la % dintre pacienții cu IRA a fost detectat un anumit aloantigen al limfocitelor B (număr ), în timp ce prevalența acestuia în rândul populației sănătoase este de , % Descrieți manifestările clinice ale artritei în IRA Artrita reumatică apare în % din cazuri De regulă, sunt afectate articulațiile mari, în special genunchiul, glezna, cotul și încheietura mâinii Mai rar, procesul implică articulațiile coloanei vertebrale, șoldul și articulațiile mici ale mâinilor și picioarelor În cursul clasic al unui atac reumatic, mai multe articulații sunt afectate, în timp ce modificările inflamatorii sunt instabile, dispar fără urmă, se deplasează rapid de la o articulație la alta și, ca urmare, se observă o imagine tipică a poliartritei migratoare în combinație cu simptome ale unei stări febrile acute Poliartrita acută apare în stadiile incipiente ale IRA și este aproape întotdeauna însoțită de o creștere a titrului sau de o concentrație maximă de anticorpi antistreptococici De regulă, durata manifestărilor clinice ale artritei este de - săptămâni, foarte rar - săptămâni ARF nu provoacă niciodată deformări persistente ale articulațiilor, cu excepția artropatiei Jaccoud, care se formează extrem de rar cu un curs recurent de lungă durată de reumatism Artroscopia evidențiază un revărsat seros și o membrană sinovială îngroșată, eritematoasă, acoperită cu fibrină Histologic se detectează infiltrarea difuză a membranei sinoviale cu celule polimorfonucleare și limfocite În stadii avansate, în țesutul sinovial se pot dezvolta necroză fibrinoidă focală și granuloame histiocitare Nodulii subcutanați nu diferă de nodulii din artrita reumatoidă și lupusul eritematos sistemic De regulă, ele sunt combinate cu leziuni severe ale inimii și nu cu artrită Care este principala complicație a IRA? Majoritatea manifestărilor clinice ale IRA sunt tranzitorii și nu devin cronice, cu excepția afectării cardiace Leziunile acute care rezultă ale valvelor cardiace capătă adesea un curs cronic progresiv Ca rezultat, la câțiva ani după primul atac de ARF, se dezvoltă insuficiență cardiacă severă, dizabilitate a pacientului și chiar moarte Nu degeaba cel mai timpuriu semn al modificărilor țesutului structural din cauza inflamației reumatice - degenerarea fibrinoidă a fibrelor de colagen - apare pentru prima dată în țesutul conjunctiv al inimii Până în prezent, se crede că nodulii lui Aschoff caracteristici ARF sunt formați din elemente de țesut conjunctiv Cardita reumatică este de obicei pancardită, în care sunt afectate pericardul, miocardul și marginile libere ale foișoarelor valvei CAPITOLUL Cum să tratezi IRA? După ce reumatismul este diagnosticat pentru prima dată, trebuie administrat un curs de terapie cu antibiotice pentru a elimina bacteriopurtătorul streptococilor de grup A Recomandări pentru tratamentul IRA DOZA DE ANTIBIOTICE Sare de benzatină a penicilinei G UI pentru un copil cu greutatea mai mică de kg, , milioane de unități pentru alți pacienți o dată intramuscular sau Penicilina V mg PO de ori pe zi timp de zile Cu intoleranță la medicamente penicilină: Estolat de eritromicină - mg/kg/zi pe cale orală (doza zilnică totală nu trebuie depășește g), doza trebuie împărțită în părți egale pentru - doze Cursul este Yu zile, sau Eritromicină etilsuccinat mg/kg/zi oral (doza totală zilnică nu trebuie să depășească g), doza trebuie împărțită în părți egale pentru - doze Cursul se compensează! zile Notă: terapia cu antibiotice masive nu afectează cursul clinic al IRA, nu reduce frecvența sau severitatea leziunilor cardiace Alte obiective ale terapiei ARF sunt de a suprima procesul inflamator, de a reduce febra și intoxicația și de a preveni afectarea inimii Pacienților cu o evoluție ușoară a bolii, simptome indistincte, se recomandă administrarea de analgezice care nu au proprietăți antiinflamatorii Acest lucru permite ca tabloul clinic al bolii să se manifeste pe deplin, ceea ce facilitează confirmarea diagnosticului de IRA, ajută la prevenirea dezvoltării sindromului de sevraj la medicamente în cazul în care diagnosticul nu este confirmat Majoritatea pacienților necesită salicilați Pentru a suprima răspunsul inflamator, este necesar să se obțină o concentrație de salicilat în serul sanguin de aproximativ - ng / dL Nu au fost efectuate studii clinice controlate care să evalueze eficacitatea altor AINS în IRA În cazuri mai severe, corticosteroizii pot fi prescriși pentru ameliorarea manifestărilor sistemice sau a sindromului articular, urmată de o scădere treptată a dozei de hormoni pentru a evita dezvoltarea unui sindrom de sevraj Majoritatea pacienților cu cardită severă sau insuficiență cardiacă iau corticosteroizi, dar încă nu se știe cât de eficientă este această terapie pentru boala lor Cum se desfășoară prevenirea atacurilor reumatismale primare și a recidivelor IRA? Prevenirea atacului primar de reumatism constă în numirea terapiei antimicrobiene - o singură injecție intramusculară de , milioane de unități de sare de benzatină a penicilinei G sau penicilinei V în doză de mg oral de ori pe zi timp de zile În caz de intoleranță la medicamentele peniciline, se prescriu preparate orale de eritromicină - estolat de eritromicină în doză de - mg / kg / zi (doza totală zilnică nu trebuie să depășească g) sau succinat de eritromicină în doză de mg / kg / zi (doza zilnică totală nu trebuie să depășească g), împărțiți-o în mod egal în - prize Cursul tratamentului este de zile La pacienții cu antecedente de atacuri ARF, este necesar să se prevină dezvoltarea exacerbărilor (riscul cărora rămâne ridicat) Prin urmare, acești pacienți au nevoie SECȚIUNEA VII ARTRITĂ CAUZATĂ DE AGENȚI INFECȚIOȘI în realizarea prevenirii pe termen lung a bolilor cauzate de streptococi de grup A Se recomandă următoarele regimuri medicamentoase: Prevenirea recidivelor ARF DOZA DE ANTIBIOTICE Penicilina G sare de benzatină , milioane de unități IM la fiecare săptămâni sau Penicilină V mg pe cale orală de două ori pe zi sau Sulfadiazină , g o dată pe zi pentru un copil cu greutatea corporală mai mică de kg, , g o dată pe zi pentru alți pacienți Cu intoleranță la medicamente penicilină și sulfadiazină: stearat de eritromicină mg de ori pe zi Vă rugăm să rețineți că medicamentele sulfo sunt utilizate numai pentru prevenirea recăderilor, dar nu și pentru tratamentul infecțiilor streptococice Pacienții cu boală de inimă reumatică ar trebui să primească tratament antibiotic profilactic pe tot parcursul vieții Dacă atacul ARF al unui pacient nu a fost însoțit de dezvoltarea carditei, atunci trebuie să ia antibiotice timp de ani Totuși, dacă pacientul nu are leziuni cardiace, dar petrece mult timp cu copiii (mame, bone), atunci se continuă medicația până la încetarea contactului cu copiii, chiar dacă această perioadă durează mai mult de ani Ce boli ar trebui luate în considerare dacă un pacient are poliartrită migratoare? Poliartrita gonococică, endocardita bacteriană subacută, viremiile persistente, rubeola, hepatita B și artrita lupoidă Este important să ne amintim că IRA nu este însoțită de urticarie, angioedem sau simptome semnificative clinic ale glomerulonefritei În plus, cu ARF, crește concentrația de complement în serul sanguin Autoanticorpii antinucleari și alți autoanticorpi nu sunt detectați, indiferent de durata cursului bolii Care este prevalența IRA în lume? Există o scădere rapidă a incidenței, precum și a severității cursului ARF în țările din America de Nord, Europa și Japonia Aceste schimbări au început înainte de utilizarea pe scară largă a antibioticelor și sunt, fără îndoială, legate de îmbunătățirea condițiilor sociale Cu toate acestea, incidența ARF rămâne ridicată în Orientul Mijlociu, Peninsula Indiană și părți din Africa și America de Sud Aproximativ de milioane de cazuri noi de IRA sunt înregistrate în fiecare an; în multe țări în curs de dezvoltare, ponderea carditei reumatice în structura bolilor cardiovasculare este de - % Literatură aleasă Ayoub E M , Barrett DJ, Maclaren N K , Krischer J P Asociația antigenelor leucocitare de histocompatibilitate umane clasa II cu febră reumatică J Clin Invest , : , Ayoub EM, Taranta A , Bartley TD Efectul chirurgiei valvulare asupra anticorpilor la carbohidratul streptococic de grup A Circulation, : , CAPITOLUL Bisno A L Febră reumatică În: Kelley WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Coburn AF, Pali RH Studii privind răspunsul imun al subiectului reumatic și relația acestuia cu activitatea procesului reumatic IV Caracteristicile străine ale streptococului hemolitic, eficiente și ineficiente în inițierea activității reumatismale J Clm Invest , : , Digenea AS, Ayoub EM, Barman F et al Ghid pentru diagnosticul febrei reumatice: criteriile Jones, actualizări Circulation, : , Dale J , Beached EH Epitome ale proteinelor M streptococice împărtășite cu miozina cardiacă J Esp Med : , Mandel G , Band J , Doli R (eds) Principii și practici ale bolilor infecțioase New York, Churchill Livingstone, Markowitz M Observații privind epidemiologia și prevenibilitatea febrei reumatice în țările în curs de dezvoltare Clin Ther : , Marrack P , Kappler J Enterotoxinele stafilococice și rudele lor Science, : , Stolerman G H Streptococi reumatogeni de grup A și revenirea febrei reumatice Adv Intern Med , : , Tomai M , Kotb M , Majumdar G et al Supraantigenitatea proteinei M streptococice J Esp Med : , Zabriskie JB Febra reumatică, interacțiunea dintre genetica gazdei și microbi Circulation, : , Zabriskie J , Lavenchy D , Williams R C et al Febră reumatică asociată în aloantigenele celulare identificate prin anticorpi monoclonali Arthritis Rheum , : , VIP Boli reumatice cauzate de tulburări metabolice, boli endocrine și hematologice Strângeți menghina cât mai strâns posibil - faceți reumatism, iar acum întoarceți-o încă o tură - obțineți gută Autor necunoscut CAPITOLUL Robert W Janson, MD Ce este guta? Care este originea acestui cuvânt? Guta este o boală cauzată de hiperuricemie (o creștere a acidului uric în fluidele extracelulare ale corpului), care duce la depunerea acumulărilor de cristale de urat de sodiu (urați) în țesuturi Guta se caracterizează prin una sau mai multe dintre următoarele manifestări clinice: • artrita gutoasă; • tofi (depozite de cristale de urat de sodiu în articulații, oase, cartilaje și țesuturi moi); • nefropatie gută; • nefrolitiază cu formare de calculi de urat Termenul folosit în engleză pentru gută, capră, este derivat din cuvântul latin gutta, care înseamnă "picătură" În secolul al XIII-lea se credea că articulațiile vulnerabile au fost deteriorate de picături de lichid al diavolului Hiperuricemia este o creștere a concentrației de acid uric din serul sanguin Care sunt limitele superioare ale nivelurilor normale de acid uric la bărbați și femei? Conținutul de acid uric din serul sanguin depinde de vârsta și sexul persoanei Concentrația sa crește la bărbați la pubertate, iar la femei - în timpul menopauzei Prin urmare, guta este rară la bărbați sub de ani și la femei înainte de menopauză Cel mai adesea, guta se dezvoltă la bărbații în vârstă de - de ani și la femeile de peste de ani Hiperuricemia este un nivel seric de acid uric de peste , mg/dl pentru bărbați și mai mult de , mg/dl pentru femei Cât de frecventă este guta? Care este raportul dintre bărbați și femei dintre cei cu gută? În general, incidența gutei crește odată cu vârsta și cu nivelul seric al acidului uric Este de - de cazuri per SECȚIUNEA VIII, BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE de bărbați și - cazuri la de femei Guta este cea mai frecventă cauză a artritei inflamatorii la bărbații cu vârsta peste de ani Raportul dintre bărbați și femei este de - la Se știe că acidul uric este un produs al metabolismului nucleotidelor Numiți-le Acidul uric este produsul final al metabolismului purinelor În corpul uman, nu există enzimă uricază, sub influența căreia acidul uric este transformat într-un compus foarte solubil alantoină Absența acestei enzime este un factor care predispune la depunerea cristalelor de acid uric în țesuturi Ce mecanisme patogenetice stau la baza hiperuricemiei? • Creșterea formării acidului uric (creșterea formării purinelor endogene sau aportul excesiv de baze purinice exogene cu alimente) În astfel de cazuri, vorbim de supraproducție • Excreție insuficientă a acidului uric (excreție afectată a uratilor de către rinichi) Vorbim de hipoexcreție • Combinarea ambelor mecanisme (tip mixt de hiperuricemie) Majoritatea pacienților cu gută primară ( %) au hipoexcreție de acid uric Cum se determină ce defalcare - hiperproducție sau hipoexcreție - stă la baza dezvoltării gutei la acest pacient? Este necesar să se determine concentrația de acid uric și creatinina în porțiunea zilnică de urină (se colectează toată urina în de ore) Cu o dietă normală care conține baze purinice, excreția a peste mg de urat pe zi indică o formare crescută de acid uric Dacă conținutul de urati în urina colectată pe zi este mai mic de mg, atunci excreția pacientului de către rinichi este afectată Numiți două malformații congenitale ale enzimelor implicate în metabolismul uraților care duc la hiperuricemie • Activitate crescută a fosforibozil pirofosfat sintetazei (FRPF) • Deficiența parțială a hipoxantin-guanin fosforiboziltransferazei (HGPRT) (sindrom Kelley-Sigmiller [Kelley-Seegmiller]) Aceste defecte ale sistemului enzimatic care conduc la creșterea producției de acid uric sunt moștenite ca trăsături recesive legate de X La astfel de pacienți, guta apare adesea la o vârstă mai fragedă (până la de ani) și există, de asemenea, o incidență mare a nefrolitiază cu urati Absența completă a HGPRT duce la apariția sindromului Lesch-Nyhan, caracterizat prin retard mintal, dorința de auto-mutilare, coreoatetoză și un prag redus pentru activitate convulsivă Această categorie include și deficitul de glucoză- -fosfatază (boala Girke sau boala de stocare a glicogenului de tip I), în care există o creștere a formării de urati ca urmare a descompunerii crescute a ATP în timpul descompunerii glicogenului din cauza hipoglicemiei Această boală se caracterizează prin acidoză lactică, care duce la creșterea pragului de secreție de urat în tubii rinichi, datorită creșterii concentrației de anioni concurenți CAPITOLUL Riboză- -fosfat + ATP FRPP sintetaza -fosforibosil- -pirofosfat (FRPP) + glutamina Biosinteza uratilor Săgețile întrerupte indică reglarea negativă a proceselor prin tipul de feedback HGPRT, hipoxantin-guanin fosforiboziltransferaza; ADA, adenozin deaminaza; PNP - purin nucleozid fosforilază În ce cazuri se dezvoltă hiperuricemia secundară sau dobândită? Formarea crescută a uratilor apare la consumul excesiv de alimente bogate în baze purinice; descompunerea crescută a ATP cu abuzul de alcool; utilizarea produselor care conțin fructoză, cu intoleranță congenitală la aceasta din urmă; și creșterea turnover-ului nucleotidelor în bolile mieloproliferative și limfoproliferative Excreția insuficientă a uratilor este detectată în boli ale rinichilor, nefropatie datorată intoxicației cu plumb (gută cu plumb), inhibarea secreției tubulare de urati (acidoza ceto- și lactică) Scăderea excreției de urati SECȚIUNEA VIII, BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE de asemenea, în unele alte boli, în special hiperparatiroidism, hipotiroidism și acidoză respiratorie Enumerați medicamentele care contribuie la dezvoltarea hiperuricemiei, reducând excreția de acid uric de către rinichi Pentru a reține denumirile medicamentelor, se folosește mnemonicul NU POATE SALT ("nu poate depăși"): C - Ciclosporină; A - Alcool; N - acid nicotinic; T - tiazide; L - Lasix (furosemid) și alte diuretice de ansă; E - Etambutol; A - Aspirina (doze mici); R - Pirazinamidă Hiperuricemia din motive necunoscute poate apărea la levodopa, teofilina și didanozină De ce consumul excesiv de alcool duce adesea la hiperuricemie și gută? Consumul excesiv de alcool duce la o creștere a acidului lactic, care reduce excreția de urat de către rinichi În plus, alcoolul favorizează formarea de urati, crescând rata de descompunere a ATP Și, în sfârșit, berea conține o cantitate destul de mare de guanozină, o bază de purină Numiți patru stadii ale artritei gutoase • Hiperuricemie asimptomatică Acid uric din sânge crescut fără nicio dovadă de depunere de cristale (artrita gută, tofi sau nefrolitiază cu urat) • Artrita gutoasă acută • Perioada interictală Perioada dintre atacurile de gută • Gută cronică cu tofus Cristalele de urat de sodiu sunt depuse subcutanat, în țesutul sinovial sau în zona subcondrală a oaselor Povestește-ne despre evoluția unui atac de gută acut tipic În atacurile primare (precoce) de artrită acută gutoasă, de regulă, se observă monoartrita ( %) Majoritatea crizelor de gută încep brusc, noaptea sau dimineața devreme, cu o creștere rapidă a umflăturilor, înroșirii, durerilor și febrei în zona articulațiilor Nu este exclusă starea subfebrilă Uneori, pe fondul eritemului și umflarea țesuturilor din jurul articulației, se dezvoltă celulita, care se numește gută Mai rar, există un atac acut de gută de localizare extraarticulară, de exemplu, bursita (pungi ale olecranului, pungi prepatellar), inflamație a tendonului lui Ahile În perioada incipientă a bolii, durata atacului este de - zile În zona articulației afectate, odată cu rezolvarea inflamației, se poate observa peeling Crizele ulterioare de gută devin treptat mai frecvente, durata lor crește și dobândesc caracterul de poliartrită CAPITOLUL Ce articulații sunt cel mai des afectate de gută? Pentru gută, afectarea articulațiilor extremităților inferioare este mai caracteristică; articulaţiile extremităţilor superioare sunt mai rar implicate În % din cazuri, prima articulație metatarsofalangiană suferă în timpul primului atac de gută și, în general, afectarea acestei articulații este observată la peste % dintre pacienți Artrita acută a articulației metatarsofalangiene a degetului mare este o manifestare clasică a gutei Dacă enumerați articulațiile în ordine descrescătoare în funcție de frecvența leziunilor lor cu gută, atunci primele articulații metatarsiene, glezne, calcanee, genunchi, încheieturi, degete și cotului ar trebui să poarte numele primelor articulații metatarsofalangiene Atacurile de artrită gutoasă ale articulațiilor axiale (coloana vertebrală) se dezvoltă extrem de rar Solubilitatea cristalelor de urat de sodiu scade odată cu scăderea temperaturii, astfel încât atacurile de gută și formarea de tofi apar în zonele corpului cu o temperatură mai scăzută (secțiuni periferice) Ce factori pot provoca dezvoltarea unui atac acut de gută? Consumul de alcool Consumul de alimente bogate în purine Exersează stresul rănire Intervenție chirurgicală (de obicei un atac se dezvoltă în a -a- -a zi a perioadei postoperatorii) Sângerare Diverse procese acute din organism, inclusiv boli infecțioase Luarea anumitor medicamente Terapie cu radiatii Cum se diagnostichează guta? Lichidul sinovial proaspăt trebuie examinat pentru prezența cristalelor de urat de sodiu Cristalele în formă de ac sunt localizate extra- sau intracelular și au birefringență negativă (colorate în galben când sunt paralele cu axa fasciculului roșu) într-un microscop polarizant (vezi figura) (capitolul ) Localizarea extracelulară a cristalelor, ca În câmpul unui microscop polarizant, sunt vizibile cristale de acid uric ca un ac SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE de regulă, se observă în lichidul sinovial prelevat din articulațiile afectate în perioada interictală La examinarea lichidului sinovial se constată semne ale unei reacții inflamatorii (citoza este de - leucocite/mm cu predominanța neutrofilelor) Concentrația de acid uric din serul sanguin crește din când în când la aproape toți pacienții care suferă de gută, dar în timpul unui atac acut poate fi în limitele normale Datorita faptului ca in lichidul sinovial se gasesc si cristale de urat in artrita bacteriana, la cea mai mica suspiciune de artrita septica este necesara inocularea lichidului sinovial asupra florei Într-un test clinic de sânge, se determină o creștere a VSH, leucocitoză neutrofilă moderată și nu este exclusă trombocitoza reactivă Enumerați semnele radiologice caracteristice gutei În stadiile incipiente ale bolii în timpul unui atac acut, se determină umflarea țesuturilor moi din zona articulației afectate În cursul cronic al gutei, se observă tofi și eroziunea țesutului osos (vezi figura) Tofii pe radiografie sunt vizibili ca focare de compactare neuniformă a țesuturilor moi, în care se depune uneori calciu Eroziunile osoase au o formă "ștampilată" (un simptom al "pumnului") cu o margine sclerotică și margini adiacente formate în timpul distrugerii substanței corticale a osului (un simptom de "umflare a marginii osoase"); uneori aceste eroziuni sunt numite și "mușcături de șobolan" De regulă, îngustarea spațiului articular nu are loc până în etapele ulterioare ale bolii; De asemenea, nu se observă dezvoltarea osteoporozei periarticulare Acestea sunt caracteristici ale majorității artritei Pe radiografia piciorului unui pacient care suferă de gută cronică tofus, se determină modificări erozive ale oaselor (săgeți) CAPITOLUL GUTĂ În ce parte a pacienților după primul atac de artrită acută gutoasă se dezvoltă al doilea atac în primul an de boală, după câțiva ani? Doar la unii pacienți ( %) apare al doilea atac de gută mai mult decât după ani ani % După ce perioadă de la primul atac se observă formarea tofilor? Care este locația lor tipică? La pacientii netratati, tofii se formeaza in medie la ani dupa primul atac de guta Au o localizare diferită, dar sunt localizate mai des în țesutul sinovial, oasele subcondrale, în zona articulațiilor mâinilor și picioarelor, punga olecranului, pe suprafața extensoare a antebrațului, în regiunea tendonului lui Ahile și, mai rar, în regiunea auricularelor Uneori, integritatea tofusului este ruptă, iar conținutul său - o masă albă, sfărâmicioasă, care conține un număr mare de cristale de acid uric - iese Ce boli însoțite de hiperuricemie și dezvoltarea gutei trebuie avute în vedere atunci când se elaborează un plan de examinare a unui pacient cu gută? Cel mai adesea, hiperuricemia și guta se dezvoltă pe fondul a două afecțiuni patologice: • obezitatea; • abuzul de alcool Hiperuricemia la un pacient poate fi, de asemenea, o consecință a unor astfel de boli și afecțiuni precum: • luarea de medicamente (întrebarea ); • insuficiență renală; • hipotiroidism; • boli mielo- și limfoproliferative, anemie hemolitică, policitemie vera; • hiperparatiroidism, cetoacidoză diabetică, diabet insipid, sindrom Bartter; • boală polichistică de rinichi, nefropatie datorată intoxicației cu plumb: • sarcoidoză, psoriazis; • altele (ex deshidratare) Guta este adesea asociată cu următoarele boli: • hipertensiune arteriala; • hiperlipidemie; • ateroscleroza Toate acestea impun necesitatea, pe lângă un istoric cules cu atenție și o examinare medicală detaliată a unui pacient cu artrită gutoasă, de a efectua teste de laborator, inclusiv un test clinic de sânge, un test biochimic de sânge (concentrații de creatinină și uree, calciu, enzime hepatice) , acid uric), determinarea concentrației de hormon de stimulare a tiroidei, lipide- Legea SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE spectrul sanguin, analiza generală a urinei și determinarea concentrației de creatinine și acid uric în urina colectată pe zi Care sunt caracteristicile evoluției clinice a gutei la femei? La femei, guta se dezvoltă la o vârstă mai înaintată (de obicei după menopauză) Mai des, un atac de gută afectează mai multe articulații La femeile cu gută, de regulă, în timpul tratamentului cu diuretice se dezvoltă osteoartrita, hipertensiunea arterială, insuficiența renală cronică moderată sau guta Caracteristică este formarea de tofi în articulațiile afectate de osteoartrită, inclusiv nodulii Heberden, precum și în vârful degetelor Povestește-ne despre mecanismele fiziopatologice care stau la baza dezvoltării unui atac de artrită gutoasă acută Un atac de artrită gutoasă se dezvoltă ca urmare a formării de precipitate de cristale de urat de sodiu în articulație Cristalele sunt "acoperite" cu o înveliș de proteine, drept urmare au capacitatea de a iniția procese inflamatorii IgG adsorbită pe cristale reacționează cu receptorii Fc ai celulelor inflamatorii, activându-i, iar apolipoproteina B, inclusă și în învelișul proteic al uraților, inhibă fagocitoza și răspunsul imun celular Astfel, urații stimulează producția de factori de chemotaxie, citokine (interleukine , , și factor de necroză tumorală), prostaglandine, leucotriene și radicali de oxigen de către neutrofile, monocite și celule sinoviale În plus, sistemul complementului și eliberarea de enzime lizozomale de către neutrofile sunt activate De ce primele atacuri de artrită gutoasă, de regulă, încetează rapid fără tratament? Acest lucru poate fi explicat prin următoarele motive: • răspunsul celular este reglat de diverse proteine incluse în învelișul proteic al cristalelor; • fagocitoza si distrugerea cristalelor de catre neutrofile reduce numarul acestora • creșterea locală a temperaturii, care însoțește procesele de inflamație, crește solubilitatea uraților; • producția crescută de ACTH suprimă inflamația; • actiunea citokinelor (interleukina si factorul de necroza tumorala), care potenteaza raspunsul inflamator, este afectata atat de productia de substante inhibitoare de citokine cat si de citokine care regleaza procesele imunitare Enumerați tipurile de boli de rinichi care se dezvoltă ca urmare a hiperuricemiei • Nefropatie cu urati Depunerea de cristale de urat de sodiu în țesutul interstițial al rinichilor se manifestă prin albuminurie moderată și intermitentă și rareori duce la o scădere pronunțată a funcției renale Uneori, nefropatia cu urati determină dezvoltarea hipertensiunii arteriale concomitente • Nefropatie cu acid uric Precipitarea masivă a cristalelor de acid uric în canalele colectoare ale rinichilor și ureterelor duce la dezvoltarea insuficienței renale acute Acest lucru se întâmplă cu o creștere bruscă a concentrației de acid uric, de exemplu, cu sindromul de degradare tumorală CAPITOLUL , GUTĂ • Urolitiaza cu formare de calculi de urat Frecvența formării pietrelor se corelează cu severitatea hiperuricemiei și hiperuricozei-urie, precum și cu aciditatea urinei Pietrele de urat sunt negative la raze X La pacientii care sufera de guta se intalnesc adesea pietre care contin calciu, in special cu hiperuricozurie severa Cristalele de acid uric servesc ca bază pentru formarea pietrelor de calciu • Alte Leziuni polichistice ale rinichilor (guta este detectată la */ pacienți), intoxicație cu plumb și nefropatie familială cu urati Povestește-ne despre metodele de tratament al artritei gutoase acute AINS și colchicina sunt folosite pentru a trata un atac acut de gută cu efect bun Dacă există contraindicații la aceste medicamente sau în cazurile în care atacul de gută este rezistent la acțiunea lor, corticosteroizii sunt utilizați pentru suprimarea răspunsului inflamator Medicamentele care reduc conținutul de acid uric din sânge (alopurinol, probenecid) trebuie prescrise numai după rezolvarea completă a unui atac de gută acut, cu toate acestea, dacă pacientul a luat aceste medicamente înainte de dezvoltarea unui atac, regimul nu trebuie să fie schimbat Medicamente utilizate pentru a trata artrita acută gutoasă UN DROG DOZA NOTĂ AINS (indometacin) Colchicina mg oral de ori pe zi în - ore, apoi câte mg fiecare De ori pe zi timp de de ore După oprirea atacului, doza este redusă și medicamentul se oprește , mg pe cale orală la fiecare oră până când atacul încetează sau apar efectele secundare ale medicamentului sau până la atingerea dozei maxime - mg ( comprimate) Administrarea intraarticulară de triamcinolonă sau mg într-o soluție de lidocaină sunt injectate în cavitatea articulațiilor mari, - mg - în cavitatea articulațiilor mici metilprednisolon iv sau pungi Medicamente corticosteroizi pentru uz sistemic Hormonul adrenocorticotrop (ACTH) Prednisolon mg/zi urmat de reducerea dozei timp de - zile sau triamcinolon (kenalog) mg intramuscular, nu mai mult de ori - UI USP intramuscular la fiecare ore după cum este necesar (de obicei - injecții) Indometacina este medicamentul de elecție Alte AINS cu un timp de înjumătățire scurt sunt, de asemenea, eficiente Cel mai eficient în primele de ore de la începutul atacului Greață, vărsături și diaree în timpul administrării medicamentului sunt observate la % dintre pacienți Pacienți vârstnici; in caz de insuficienta renala sau hepatica medicamentul nu este prescris Se foloseste pentru tratarea a - articulatii sau pungi afectate Eficient în primele de ore de la debutul unui atac la % dintre pacienți Poate dezvolta artropatie reactivă Tratament mai scump decât cele anterioare Colchicina (Capitolul ) se utilizează și pe cale intravenoasă Medicamentul în doză de , - , mg este diluat în ml de soluție salină și injectat lent timp de - minute După - ore, se poate face o altă injecție, cu condiția ca pacientul să nu prezinte insuficiență renală sau hepatică Odată cu introducerea colchicinei intravenoase, nu se observă efecte secundare din tractul gastrointestinal, cu toate acestea, pot exista manifestări toxice precum suprimarea funcției măduvei osoase, aritmii și, dacă substanța intră în piele, necroza Preparatul intravenos de colchicină poate fi întrerupt în curând datorită toxicității sale ridicate SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Când trebuie tratată hiperuricemia asimptomatică? Tratamentul hiperuricemiei asimptomatice este indicat fie cu o creștere bruscă a concentrației de acid uric în sânge, de exemplu, cu sindromul de colaps tumoral, fie cu hiperuricemie ridicată (concentrația seric de acid uric > mg/dl sau conținutul de acid uric în urină colectată) pe zi > mg), % dintre pacienții cu un nivel atât de mare de acid uric în sânge suferă de nefrolitiază cu urati Enumeraţi indicaţiile pentru tratamentul permanent al formelor manifeste de gută (hiperuricemie simptomatică) Prescrierea pe viață a medicamentelor hiperuricemice (alopurinol sau probenecid) este indicată în următoarele cazuri: • mai mult de - crize acute de gută pe o perioadă de - ani; • nefrolitiaza (pietre cu urat sau calciu); • formarea tofilor; • artrita gutoasa cronica cu aparitia eroziunilor osoase; • hiperuricemie asimptomatică, în care concentrația de acid uric în serul sanguin este mai mare de mg/dl sau conținutul de acid uric în urină colectată pe zi este mai mare de mg (pentru a reduce riscul de apariție a nefrolitiază cu urati) Indicațiile pentru alopurinol și probenecid, dozele de medicamente și efectele secundare sunt discutate în detaliu în Capitolul Pe fondul începerii tratamentului cu medicamente antihiperuricemice, se poate dezvolta un atac de gută acut Cum se reduce riscul apariției acestuia? Este necesar să se mărească treptat doza de medicament antihiperuricemic, în timp ce se prescriu simultan fie doze mici de AINS de ori pe zi, fie colchicină pe cale orală , mg de ori pe zi (dacă pacientul are insuficiență renală, atunci dozele de medicamente sunt reduse) în funcție de gradul de insuficiență renală) pentru a preveni dezvoltarea crizelor acute de gută în primele - luni de terapie În plus, utilizarea acestor regimuri de întreținere reduce în mod eficient incidența atacurilor acute de gută în general Cum să tratezi guta tofi? Scopul principal al tratamentului gutei tofi este o scădere semnificativă a concentrației de acid uric din serul sanguin, care creează condiții pentru resorbția uraților din tofi Un rezultat pozitiv se obține cu tratamentul pe termen lung cu alopurinol; concentrația serică de acid uric trebuie menținută cu cel puțin , mg/dl sub limita superioară a normalului ( , mg/dl) Utilizarea profilactică a tabletelor de colchicină sau a AINS reduce adesea incidența crizelor de gută la acești pacienți De ce se dezvoltă guta relativ des la pacienții care au suferit transplant de organe? Principalul factor de risc la acești pacienți poate fi utilizarea ciclosporinei, care reduce excreția de urat în urină În același timp, tratamentul atacurilor acute de gută și normalizarea concentrației de acid uric în serul sanguin sunt dificile Terapia cu ciclosporină sau insuficiența renală sunt contraindicații relative pentru AINS și colchicina în combinație cu azathion CAPITOLUL poate provoca neutropenie severă Cea mai sigură metodă de oprire a atacurilor acute de gută este utilizarea corticosteroizilor, inclusiv introducerea lor în cavitatea articulară Este necesar să se efectueze periodic culturi de lichid sinovial asupra florei Medicamentele uricozurice sunt adesea ineficiente la acești pacienți din cauza ratei scăzute de filtrare glomerulară (mai puțin de ml/min) Pacientului i se poate administra alopurinol într-o doză adecvată gradului de disfuncție renală (Capitolul ) dacă nu ia azatioprină, deoarece această combinație de medicamente rămâne periculoasă în ceea ce privește dezvoltarea leucopeniei severe și anemiei aplastice, chiar dacă doza de azatioprină pentru perioada de administrare a alopurinolului este redusă cu - % Numiți câțiva oameni celebri care au suferit de gută Isaac Newton, Michelangelo, Benjamin Franklin, William Pitt, Charles Darwin Și aceasta este doar o mică parte dintr-o lungă listă de nume! Literatură aleasă Alloway J A , Moriarty M J , Hoogland Y T , Nashel DJ Comparația acetonidei de triamcinolon cu indometacină în tratamentul artritei gutoase acute J Rheumatol , : - , Baethge B A "Work J , Landreneau MD, McDonald JC Tophaceous guta la pacienții cu transplant renal tratați cu ciclosporină AJ Rheumatol , : - , Beutler A , Schumacher H R Jr Gută și "pseudogută": când sunt simptomele artritice cauzate de depunerea de cristale? dupa absolvire Med , ( ): - , Cohen MG, Emmerson B T Crystal arthropathies: Guta În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby, , - Groff GD, Franck WA, Raddatz DA Terapia sistemică cu steroizi pentru guta acută: un studiu clinic și o revizuire a literaturii Semin Arthritis Rheum , : - , Joseph J " McGrath H Guta sau "pseudoguta": Cum se diferențiază artropatiile induse de cristale Geriatrics, : - , Kelly WN Schumacher HR Jr Gută În: Kelley WN, Harris ED Jr , Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Kerolus G , Clayburne G , Schumacher H R Jr Este obligatorie examinarea lichidelor sinoviale imediat după artrocenteză? Arthritis Rheum , : - , Pratt PW, Ball GV Guta: Tratament În: Schumacher HRJr (ed ) Primeron the Rheumatic Diseases, ed lOth, Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Puig JG, Michan AD, Jimenez ML și colab Guta feminină: spectrul clinic și metabolismul acidului uric Arc Intern Med, : - , Vinde LL, german DC O actualizare despre guta Taur Rheum Dis , : - , Tate GA, Schumacher HRJr Guta: caracteristici clinice și de laborator În: Schumacher H R Jr (ed ) Primeron the Rheumatic Diseases, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Terkeltaub RA Guta și mecanismele inflamației induse de cristale Curr Opinează Rheumatol , : - , Terkeltaub RA Gută: Epidemiologie, patologie și patogeneză În: Schumacher HRJr (ed ) Primer on the Rheumatic Diseases, ed lOth, Atlanta, Arthritis Foundation, , - Wallace SL, Singer JZ, Duncan GJ și colab Funcția renală prezice toxicitatea colchicinei: linii directoare pentru utilizarea profilactică a colchicinei în gută J Rheumatol , : - , SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE CAPITOLUL Matei T Carpenter, M D Ce este pirofosfatul de calciu dihidrat (DPPC)? DPFC este o sare de calciu (Са Р О • Н О), care se depune în țesutul cartilaginos, în timp ce condrocalcinoza este determinată pe radiografie Cristalele DPPC se pot forma în cavitatea articulară, provocând artrită acută, dureroasă, numită pseudogută Care este prevalența condrocalcinozei? Condrocalcinoza la examenul radiografic este detectată la peste % dintre persoanele cu vârsta peste de ani Cel mai adesea, este asimptomatică (forma "ascunsă" sau latentă a bolii de depunere a cristalelor DPFC) Condrocalcinoza este întotdeauna cauzată de depunerea de DPFC? Condrocalcinoza se poate dezvolta ca urmare a depunerii în țesutul cartilajului nu numai a DPFC, ci și a altor săruri de calciu, inclusiv hidroxiapatite De exemplu, calcificarea cartilajului discurilor intervertebrale observată în ocronoză se datorează în mare măsură depunerii hidroxiapatitei de calciu Caracteristicile radiografice caracteristice ale condrocalcinozei, cum ar fi calcificarea complexului fibrocartilaginos triunghiular al încheieturii mâinii sau cartilajul hialin și meniscul genunchiului, se consideră că se datorează depunerii cristalelor DPFC Cu toate acestea, este mai bine să identificați cristalele în laborator A Condrocalcinoza articulației genunchiului B Calcificarea complexului fibrocartilaginos triunghiular al articulației încheieturii mâinii CAPITOLUL Toți pacienții care suferă de boala de depunere de cristale DPFC au condrocalcinoză? Artrita datorată depunerii de cristale DPFC se poate dezvolta la pacienții care nu prezintă semne de condrocalcinoză pe radiografii Prin urmare, este întotdeauna necesar să se examineze lichidul sinovial din articulația afectată pentru a determina cauza bolii La pacienții vârstnici, inflamația acută a articulației genunchiului poate fi o manifestare a gutei sau pseudogutei, chiar dacă nu există modificări la radiografii Artrocenteza articulației afectate cu examinarea lichidului sinovial în acest caz este singura modalitate de a stabili un diagnostic precis Termenul "artropatie pirofosfatică" este folosit pentru a descrie leziunile structurale ale articulațiilor cauzate de depunerea cristalelor de DPFC, cu sau fără semne de condrocalcinoză "Boala de depunere de cristale DPPC" este un termen mai general pentru orice manifestare asociată cu depunerea de cristale DPPC, inclusiv condrocalcinoza, pseudoguta și artropatia pirofosfat Enumerați manifestările clinice ale bolii de depunere de cristale DPFC • Pseudogută • Artrita pseudo-reumatoidă • Pseudo-osteoartrita fara crize acute de pseudoguta • Pseudo-osteoartrita, insotita de crize acute de pseudoguta • Forma asimptomatică (latentă), detectată numai prin radiografie • Artrită pseudo-neuropatică (pseudo-Charcot) Aceste manifestări clinice sunt adesea combinate între ele Definiți pseudoguta Care sunt manifestările sale clinice? Pseudoguta este o artrită acută cauzată de eliberarea de cristale DPFC în cavitatea articulară Aici, cristalele sunt fagocitate de neutrofile, care eliberează citokine și alți mediatori care sporesc răspunsul inflamator Simptomele unui atac acut de pseudogută nu diferă de cele ale unui atac de artrită de orice altă etiologie și se caracterizează printr-o creștere rapidă a durerii și umflarea articulației afectate La examinare, se evidențiază o creștere locală a temperaturii, umflarea cu revărsare în cavitatea articulară, durere la palpare și mobilitate limitată a uneia sau mai multor articulații implicate în proces Roșeața în zona articulațiilor seamănă cu cea a celulitei Uneori, prezența simptomelor generale - febră sau stare de rău - crește suspiciunea de infecție Manifestările clinice ale pseudogutei pot imita evoluția gutei, dar DPFC și cristalele de urat de sodiu care provoacă aceste boli diferă unele de altele Atacurile de pseudogută se caracterizează printr-un sindrom de durere mai puțin pronunțat și ating vârful intensității manifestărilor clinice mai lent în comparație cu un atac de gută De regulă, o articulație este afectată, deși au fost descrise cazuri de atacuri oligo- și poliartritice de pseudogută Articulațiile mari sunt implicate în proces mai des decât cele mici, cu afectarea cel mai frecvent observată a articulației genunchiului Un atac de pseudogută se rezolvă de la sine (fără tratament) în decurs de o lună În perioada dintre atacuri, de obicei nu există manifestări clinice SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Cum se diagnostichează pseudoguta? Cu simptome de monoartrita acută sau oligoartrita, primul studiu de diagnostic care ar trebui efectuat imediat este puncția articulațiilor afectate Lichidul sinovial rezultat poate fi galben, tulbure sau chiar complet opac, alb calcaros din cauza cristalelor suspendate în el Lichidul este trimis la laborator, unde se determină conținutul diferitelor celule și se efectuează, de asemenea, un frotiu cu colorare Gram și culturi de floră De regulă, este detectată leucocitoza cu predominanța celulelor polimorfonucleare În același timp, o probă de lichid sinovial este examinată pentru prezența cristalelor folosind microscopia cu lumină polarizată Prezența cristalelor DPFC în neutrofile confirmă diagnosticul de pseudogută În cazuri rare, pentru a clarifica diagnosticul, este necesară utilizarea unor metode speciale de identificare a cristalelor, de exemplu, folosind difracția cu raze X Cum se efectuează un studiu în lumină polarizată? O picătură de lichid sinovial este plasată pe o lamă de sticlă curată și acoperită cu o lamă În primul rând, preparatul este examinat folosind un microscop cu lumină convențional Cristalele DPPC sunt în formă de diamant sau dreptunghiulare, cu capete tocite sau drepte, în timp ce cristalele de urat de sodiu sunt în formă de ac cu capete ascuțite Deși se poate face un diagnostic preliminar folosind microscopia cu lumină, pentru a clarifica natura cristalelor, este necesar să se examineze lichidul sinovial în lumină polarizată folosind un filtru roșu de ordinul întâi Cristalele DPFC sunt caracterizate de birefringență slabă Aceasta înseamnă că cristalele, a căror axă lungă este paralelă cu vectorul oscilațiilor de joasă frecvență ale fasciculului din filtrul roșu de ordinul întâi, sunt colorate în albastru (Vorbind despre cristale, reumatologii specifică dacă cristalul este aliniat într-un anumit plan și nu vorbesc despre vectorul de vibrație de joasă frecvență!) De obicei, această axă este marcată pe microscop pentru a preveni erorile în studiu Există o abreviere mnemonică ABC - Aligned Blue Calcium (cristale de calciu albastre aliniate) Se înțelege că, dacă cristalul devine albastru când este paralel cu axa filtrului roșu, atunci acesta este pirofosfat de calciu Dacă axele lungi ale cristalelor sunt în unghi drept cu vectorul de vibrație lentă, atunci ele sunt colorate în galben Prin rotirea etajului microscopului se poate găsi cu ușurință o astfel de poziție a preparatului în care axa lungă a cristalului să fie în direcția corectă pentru a determina culoarea dorită (Capitolul ) Care sunt capcanele la care trebuie să fiți atenți atunci când diagnosticați un atac acut de pseudogută? Orice artrită acută microcristalină, inclusiv DPFC, poate fi combinată cu o leziune articulară bacteriană - artrită septică Enzimele care degradează cartilajul sunt produse atât de bacterii, cât și de neutrofile Aceste enzime îndepărtează cristalele din țesuturile articulare și periarticulare, iar un medic neatent (sau fără experiență) nu diagnostichează o leziune a articulației septice De aceea este necesar să se examineze lichidul sinovial cu colorație Gram și cultură după orice artrocenteză pentru artrită acută CAPITOLUL În cazuri rare, există o combinație de gută și pseudogută Această afecțiune este ușor de diagnosticat prin examinarea lichidului sinovial sub lumină polarizată Un atac acut de pseudogută care implică articulația încheieturii mâinii poate duce la dezvoltarea sindromului de tunel carpian Toți pacienții cu această patologie trebuie examinați cu atenție și colectați cu atenție de la ei o anamneză Un atac de pseudogută apare adesea pe fondul unei boli acute, cum ar fi infarctul miocardic, sau după o intervenție chirurgicală Un rol important în apariția sa îl joacă modificările echilibrului electrolitic cu fluctuații ale concentrației de calciu din serul sanguin Orice pacient vârstnic spitalizat pentru dureri articulare cu debut nou trebuie evaluat pentru pseudogută Amintiți-vă că pacienții care suferă de pseudogută idiopatică au, de obicei, mai mult de - de ani Cum să tratezi pseudoguta? Deși pseudoguta nu a fost bine studiată, principiile de tratament pentru un atac al acestei boli nu diferă de cele pentru gută În unele cazuri, evacuarea completă a lichidului sinovial din articulația afectată, împreună cu care este îndepărtat factorul dăunător - cristale PDFC, duce la ameliorarea atacului Majoritatea medicilor reumatologi combină diverse tratamente cu evacuarea completă a lichidului sinovial Numirea AINS în doze complete Indometacină - mg oral de - ori pe zi timp de - zile, apoi pe măsură ce manifestările clinice scad, doza este redusă treptat Tratamentul artritei microcristaline acute cu indometacin este considerat clasic, deși utilizarea altor AINS în doze complete nu este mai puțin eficientă Cu toate acestea, pacienții care suferă de pseudogută sunt de obicei vârstnici și prezintă diverse comorbidități cronice, inclusiv insuficiență renală sau boala ulcerului peptic, pentru care AINS sunt contraindicate Înainte de a începe terapia cu AINS, întotdeauna merită să verificați concentrația creatininei serice a pacientului Dacă pacientul are un risc mare de a dezvolta reacții adverse în timpul tratamentului cu AINS, se poate injecta în cavitatea articulară un corticosteroizi cu acțiune prelungită, cum ar fi hexacetonida de triamcinolon ml de soluție de triamcinolon hexacetonidă conține mg de medicament Se injectează - mg de medicament în cavitatea articulațiilor mari (genunchi, umăr), pentru articulațiile mici (încheietura mâinii) este nevoie de - mg Aplicarea locală a corticosteroizilor este cea mai bună metodă pentru ameliorarea rapidă și completă a unui atac cu risc minim de efecte secundare sistemice Datorită vârstei înaintate a pacienților și a prezenței diferitelor boli cronice concomitente, care împiedică adesea alte măsuri terapeutice, administrarea locală de corticosteroizi este metoda preferată de terapie Dacă pacientul nu ia steroizi în mod constant din cauza vreunei boli, cum ar fi astmul, atunci după o injecție intramusculară sau intravenoasă a de unități de ACTH, atacul se oprește în zile Ca și în cazul gutei, utilizarea ACTE la apogeul atacului nu este la fel de eficientă (la câteva zile după apariția primelor simptome) Într-un atac acut de gută, una sau două injecții intramusculare de triamcinolon acetonid mg sunt la fel de eficiente ca indometacina Potrivit noastre SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Datele preliminare sugerează că această doză de medicament este la fel de eficientă în tratarea atacurilor de pseudogută Această metodă de tratament este indicată pacienților internați care au contraindicații la numirea AINS și refuză administrarea intraarticulară a medicamentelor Unii clinicieni folosesc prednison oral pentru a trata atacurile de gută Această metodă de tratament nu a fost încă studiată în legătură cu tratamentul pseudogutei, dar poate fi utilizată în cazurile în care injecțiile intramusculare sau intraarticulare sunt contraindicate pacientului, de exemplu, în diateza hemoragică Tratamentul începe cu mg/zi de prednisolon pe cale orală, apoi doza este redusă treptat până când medicamentul este întrerupt complet în - zile Desigur, este întotdeauna necesar să fim conștienți de efectele secundare ale oricăror medicamente steroizi prescrise, inclusiv posibilitatea unei agravări temporare a cursului diabetului zaharat cu creșterea nivelului de glucoză din sânge sau un focar de infecție Se știe că atât administrarea intravenoasă, cât și orală a colchicinei întrerupe atacul de pseudogută, iar administrarea intravenoasă a medicamentului este mai eficientă Dar reumatologilor nu le place să folosească colchicina pentru tratamentul pseudogutei din cauza toxicității sale pronunțate, mai ales atunci când este administrată la vârstnici, mai ales că alte tratamente sunt bine tolerate de către pacienți Ca și în cazul oricărei artrită acută, în timpul unui atac de pseudogută, odihna articulației afectate trebuie asigurată cu o creștere treptată a încărcăturii asupra acesteia până la cea obișnuită după oprirea atacului AINS, oricare dintre schemele de mai sus cu corticosteroizi sistemici sau colchicina pot fi utilizate pentru un atac de pseudogută cu afectare poliarticulară I Este posibil să se prevină dezvoltarea atacurilor de pseudogută cu ajutorul oricăror medicamente? Din fericire, la majoritatea pacienților, atacurile de pseudogută apar cu intervale mari între atacuri și, prin urmare, nu au nevoie de tratament profilactic La pacientii cu convulsii frecvente, acestea din urma pot fi evitate prin prescrierea de colchicina in doza de , mg de ori pe zi Unii reumatologi folosesc doze mici de AINS în acest scop, deși nu există rapoarte despre această metodă în literatură Pot orice medicamente să încetinească sau să inverseze depunerea cristalelor de DPFC care cauzează artrita? Din păcate, nu există astfel de metode de tratament care să împiedice depunerea cristalelor de DPPC sau să elimine acumulările existente în țesuturi Pacienții cu artropatii cronice care s-au dezvoltat ca urmare a depunerilor de cristale DPFC sub formă de pseudoartrita sau pseudoartrita reumatismală sunt tratați, ca și pacienții care suferă de osteoartrita, folosind diverse metode de fizioterapie, AINS sau analgezice Enumerați testele de laborator care se efectuează pe un pacient cu o boală nou diagnosticată de depunere de cristale DPFC În cele mai multe cazuri, boala depunerii de cristale DPFC este detectată întâmplător sau apare în legătură cu procesul de îmbătrânire Dar dacă boala este însoțită CAPITOLUL manifestări clinice severe cu afectarea unui număr mare de articulații sau vârsta pacientului este mai mică de de ani, trebuie presupusă prezența oricăror tulburări metabolice Este necesară o abordare individuală pentru pacienții cu vârsta peste de ani, în primul rând, merită să ne gândim la hiperparatiroidism Se recomandă determinarea în serul sanguin: calciu; feritina; magneziu; fier; fosfor; capacitatea de legare a fierului a serului sanguin; fosfataza alcalină; hormon de stimulare a tiroidei (discutabil) Ce boli, în care se observă depunerea de cristale DPFC, trebuie excluse la un pacient care suferă de boala de depunere de cristale DPFC? Boli în care se observă depunerea de cristale DPFC ASOCIAREA BOLII CU DEPOZIT DE CRISTALALE DPFC STRICT PROBAT PROBABILE POSIBIL Hiperparatiroidism (primar și secundar) Hemocromatoză Hipomagnezemie Hipofosfatazie Îmbătrânire Cazuri familiale/congenitale Posttraumatice, inclusiv intervenții chirurgicale Osteoartrita Amiloidoză Sindrom Bartter (datorită hipomagnezemiei) Hipermobilitate articulară benignă Hipercalcemie hipocalciurică Boala hipotiroidie hipotiroidie-artrodiză Acronofosturiemie Boala Wilson Acronofosturiemie rahitism De la: Moskowitz RW Depunere de pirofosfat de calciu sau hidroxiapatită Despre: Kelley WN și colab (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Un pacient care suferă de boala de depunere de cristale DPPC poate fi diagnosticat în mod eronat cu artrită reumatoidă? Diagnosticul diferențial dintre boala de depunere de cristale DPFC și artrita reumatoidă este uneori dificil Peste % dintre pacienții care suferă de artrită din cauza depunerii de DPFC dezvoltă leziuni articulare multiple, în special genunchi, încheietura mâinii și cot, însoțite de un proces inflamator cronic lent (care durează săptămâni și luni) Această formă a cursului bolii de depunere a cristalelor DPFC se numește artrită pseudoreumatoidă Implicarea articulațiilor poate fi simetrică și poate fi însoțită de simptome generale, cum ar fi slăbiciune și rigiditate matinală Examenul evidențiază îngroșare sinovială, mobilitate articulară limitată și contracturi de flexie VSH este uneori crescută La % dintre pacienții care suferă de depunerea de cristale de DPFC se determină factorul reumatoid (RF), dar cu aceeași frecvență ca la vârstnicii sănătoși De regulă, titrul RF la astfel de pacienți este scăzut Titru RF ridicat, SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE sinovita mai răspândită, leziunile mâinilor și picioarelor și modificările erozive caracteristice ale articulațiilor deosebesc AR adevărată de artrita pseudoreumatoidă Înainte ca un pacient să fie diagnosticat cu RA seronegativă sau RA cu un titru RF scăzut, ar trebui luată în considerare posibilitatea prezenței bolii de depunere de cristale DPFC - analizați din nou radiografiile, comparați toate manifestările clinice ale bolii și faceți o puncție a bolii articulație pentru a examina lichidul sinovial pentru conținutul de cristale din acesta (dacă este necesar) O astfel de abordare medicală este deosebit de importantă pentru persoanele de vârstă mijlocie, deoarece aproximativ / dintre pacienții cu hemocromatoză prezintă dureri articulare, posibil asociate cu depunerea de cristale DPFC Este important să ne amintim că un pacient poate avea o combinație de RA seropozitivă adevărată și boala de depunere de cristale DPFC; cazuri similare sunt descrise în literatură Cum să distingem artropatia pseudoneuropatică (sau artropatia pseudo-Charcot) de artropatia neuropatică adevărată? O trăsătură caracteristică a adevăratei artropatii neuropatice este durerea, care este mult mai puțin pronunțată și nu corespunde severității modificărilor articulațiilor constatate în timpul unui examen medical sau la radiografii La pacienții care suferă de artropatie neuropatică adevărată, un examen neurologic relevă o încălcare a sensibilității, inclusiv vibraționale și proprioceptive În cazul artropatiei pseudo-Charcot, sensibilitatea la durere nu este modificată Aceste două afecțiuni sunt importante pentru a se distinge unul de celălalt, deoarece pacienții cu artropatie neuropatică adevărată, de obicei, nu sunt supuși unei înlocuiri articulare totale, spre deosebire de artropatia pseudoneuropatică Interesant este că la pacienții care suferă de tabes dorsalis (tapes dorsalis), în prezența bolii concomitente de depunere a cristalelor DPFC, crește probabilitatea dezvoltării unei adevărate artropatii neuropatice Există semne prin care se poate distinge pseudoartrita, care s-a dezvoltat ca urmare a depunerii cristalelor de DPFC, de osteoartrita clasică? Pseudo-osteoartrita apare la % dintre pacienții care suferă de depunerea de cristale DPFC În același timp, sunt dezvăluite caracteristici ale leziunilor articulare care le deosebesc de alte tipuri de osteoartrită Cu pseudo-osteoartrita cauzată de depunerea de DPFC, se dezvoltă modificări degenerative pronunțate în articulațiile metacarpofalangiene, încheieturii mâinii, cotului și umărului, precum și în articulațiile genunchiului Osteoartrita primară afectează de obicei doar articulațiile genunchiului; în plus, de regulă, partea medială a articulației genunchiului este afectată, ceea ce duce la dezvoltarea deformării în varus a extremităților inferioare sau a picioarelor "arcutate" În pseudo-osteoartrita, partea laterală a articulației genunchiului este mai des afectată, cu dezvoltarea haluxului valgus bilateral sau unilateral, sau "ciocănirea genunchilor" Adesea există și osteoartrita femurală rotulară izolată O trăsătură caracteristică a pseudo-osteoartritei datorată depunerii de DPFC este contractura de flexie a articulațiilor afectate Pseudo-osteoartrita este de obicei simetrică în comparație cu osteoartrita primară Peste % dintre pacienții cu pseudoosteoartrită prezintă episoade recurente de pseudogută Semnele radiologice tipice sunt condrocalcinoza și creșterea abundentă a osteofitelor CAPITOLUL Literatură aleasă Alloway J A , Moriarty M J , Hoogland Y T , Nashel DJ Comparația acetonidei de triamcinolon cu indometacină în tratamentul artritei gutoase acute J Rheumatol , : - , Doherty M , Dieppe P Clinical aspects of calcium pyrophosphate dihydrate crystal deposition Rheum Dis Clin North Am : - , Fam AG Boala de depunere de cristale de pirofosfat de calciu și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , : - , Jacobelli SG, McCarty D J Silcox DC și colab Depunerea de cristale de pirofosfat dihidrat de calciu în articulațiile neuropatice: patru cazuri de afectare poliarticulară Ann Intern Med : - , Jones AC, Chuck AJ, Arie EA și colab Boala asociată cu boala depunerii de pirofosfat de calciu Semin Arthritis Rheum , ( ): - , Meed SD, Spillberg I Utilizarea cu succes a colchicinei în pseudoguta poliarticulară acută J Rheumatol , : - , Moskowitz RW Depunerea de pirofosfat de calciu sau hidroxiapatită În: Kelley WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Pritzker K PH Depunerea de cristale de pirofosfat de calciu dihidrat și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , : - , Reginato AJ Pirofosfat de calciu dihidrat guta și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol : - , Ritter J , Kerr LD, Valeriano-Marcet J , Spiera H ACTH revăzut: Tratament eficient pentru sinovita indusă de cristale acută la pacienții cu probleme medicale multiple J Rheumatol , : - , Ryan LM Depunerea de cristale de pirofosfat de calciu dihidrat și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , : - , Ryan LM, McCarty DJ Boala de depunere a cristalelor de pirofosfat de calciu; pseudoguta; condrocalcinoza articulara În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, CAPITOLUL Matei T Carpenter, M D Cristalele care provoacă gută și pseudogută se găsesc doar în lichidul sinovial? Cristalele de urat de sodiu, care provoacă gută, și cristalele de pirofosfat de calciu dihidrat (DPPC), care provoacă pseudogută, se găsesc cel mai frecvent în lichidul sinovial Dar cu ajutorul polarizării SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE sub un microscop cu lumină, multe alte cristale și particule pot fi găsite în el Unele dintre aceste cristale provoacă boli ale articulațiilor, în timp ce altele sunt doar curiozități aleatorii Cristale și particule găsite în lichidul sinovial Cristale de urat de sodiu Cristale de pirofosfat de calciu dihidrat (DPPC) Cristale de hidroxiapatită de calciu (și alte cristale de săruri bazice de fosfat de calciu) Cristale de oxalat de calciu Cristale de corticosteroizi după injectarea lor intraarticulară Talc din mănușile doctorului Cristale de colesterol picături de lipide Particule organice extraterestre (așchii, spini de plante) Particule de metal în articulația protetică Ce este hidroxiapatita de calciu? Hidroxiapatita de calciu (Ca (PO ) - H O) este un compus mineral care conține calciu, care face parte din țesutul osos Hidroxiapatitele și unele alte săruri de calciu pot fi depuse în țesuturile moi și tendoane sau se găsesc în unele forme de artrită din lichidul sinovial Toate sărurile minerale de calciu sunt numite fosfați de calciu bazici (BPC) OFC provoacă artrită? OFC-urile pot juca un rol în dezvoltarea a trei grupuri de boli: • tendinita calcificata; • periartrita acuta calcifianta; • Artropatie OFC (de exemplu, sindromul umărului Milwaukee) În periartrita acută calcificată, cristalele OFC provoacă durere și umflare a articulației, similar cu cristalele de urat de sodiu din gută În tendinita calcificată, nu este clar dacă cristalele OFC sunt cauza directă a tendinitei sau dacă cristalele OFC sunt depuse ca răspuns la stresul tisular persistent în zonele slab perfuzate Depunerea de OFC în țesuturile moi se observă și în calcificare, care se dezvoltă cu sclerodermie sistemică și dermatomiozită Acumulări de cristale OFC în neutrofile atunci când sunt examinate cu un microscop cu lumină CAPITOLUL Cum se depistează cristalele OFC dacă se suspectează că sunt cauza bolii? Cristalele OFC sunt greu de identificat Dacă pe radiografie sunt detectate calcificări caracteristice, atunci mai des se gândesc la cristalele OFC ca fiind cauza bolii Când focarul depozitelor de calciu este perforat, se obține conținut similar cu cel al pastei de dinți Cristalele individuale OFC sunt atât de mici încât nu pot fi văzute Microscopia cu lumină convențională dezvăluie grupuri de cristale OFC care arată ca niște monede strălucitoare Cristalele OFC nu au birefringență, deci nu sunt vizibile atunci când sunt examinate în lumină polarizată Colorația specială (roșu alizarina) este utilizată pentru a confirma prezența calciului în materialul aspirat, dar această metodă nu este atât de utilizată în practica clinică și nu este specifică pentru OFC Identificarea precisă a cristalelor este posibilă numai cu utilizarea microscopiei electronice cu transmisie, disponibilă în clinicile mari specializate, dar nu de către practicieni Unde apare cel mai des tendinita calcificată? Depunerea de OFC este mai des observată în zona articulației umărului Mai mult de % din radiografiile umărului la adulți arată depozite de calciu periarticulare; în acest caz, de regulă, este afectat tendonul muşchiului supraspinat (adică supraspinat) Nu este exclusă deteriorarea tendoanelor din jurul altor articulații O astfel de depunere de săruri de calciu este însoțită de simptome clinice? Adesea, depozitele OFC sunt o descoperire accidentală Atunci când tendonul mușchiului supraspinat, care face parte din "manșeta umărului", este afectat, calcificări sunt detectate la examenul cu raze X pentru bursită sau sensibilitate la palpare în zona articulației În plus, depunerea sărurilor de calciu în acest caz este o consecință a evoluției tendinitei cronice și nu cauza dezvoltării acesteia Cum să tratezi tendinita calcificată? Dacă depozitele de OFC nu sunt însoțite de manifestări clinice, atunci nu este necesar niciun tratament Pacienții cu simptome de bursită sau tendinită trebuie tratați conservator cu fizioterapie și AINS Administrarea locală a corticosteroizilor cu acțiune scurtă, cum ar fi betametazona, este eficientă, dar aceste medicamente nu trebuie utilizate frecvent deoarece steroizii cresc procesele de calcificare cu utilizarea prelungită Uneori, resorbția calcificărilor accelerează distrugerea acestora de către ac datorită stimulării fagocitozei cristalelor OFC Calcificările foarte mari sau prezența semnelor clinice pronunțate sunt indicații pentru îndepărtarea lor chirurgicală sau artroscopică Ce este periartrita calcificată acută? Ca răspuns la eliberarea de cristale de OFC din calcifiere, se dezvoltă o reacție inflamatorie locală violentă, la fel ca și în alte artrită microcristalină Dacă acest lucru se întâmplă în apropierea articulației, apar simptome de artrită acută - durere, umflături, febră locală și mobilitate limitată Pe radiografii, este detectat un focar de depunere de OFC, ceea ce face posibilă stabilirea cauzei bolii SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE La femeile tinere, periartrita calcificată acută apare adesea în zona primei articulații metatarsofalangiene, provocând manifestări clinice care nu sunt diferite de un atac clasic de gută Cu toate acestea, vârsta fertilă a pacientului, absența cristalelor de urat de sodiu în lichidul sinovial și prezența calcifiărilor caracteristice în jurul articulației pe radiografii exclud diagnosticul de gută Această formă de periartrită acută se numește pseudogută hidroxiapatită Atacurile de periartrita calcifianta se pot dezvolta pe fondul tendinitei calcificate a umarului sau a altor articulatii, atat spontan, cat si dupa leziune Atacul durează câteva săptămâni, se oprește de la sine sau după tratament Interesant este că în timpul atacului, depozitele de calciu se pot dizolva complet, în timp ce focarele de calcificare dispar pe radiografii Pe radiografie, se determină un focar omogen amorf al depozitelor de OFC în zona primei articulații carpometacarpiane Există tratamente eficiente pentru periartrita acută calcificată? Pentru atacurile de periartrita calcificata, tratamentul este acelasi ca si pentru alte artrite microcristaline Medicamentele de elecție sunt AINS în doze complete Pentru tratamentul artritei microcristaline acute se utilizează indometacină mg oral de ori pe zi timp de - zile, apoi doza se reduce treptat conform schemei clasice Alte AINS pot fi la fel de eficiente Cu toate acestea, vârsta pacientului, boala renală concomitentă (care poate fi asimptomatică la pacienții vârstnici) și antecedentele de boală de ulcer peptic pun toate îndoielile cu privire la posibilitatea utilizării AINS Există rapoarte privind eficacitatea colchicinei, atât pe cale orală, cât și pe cale intravenoasă Adesea, ameliorarea unui atac apare numai după îndepărtarea lichidului sinovial, urmată de introducerea corticosteroizilor Medicamentele de alegere, în opinia mea, sunt triamcinolon hexacetonida pentru injectare intraarticulară și betametazona pentru injectare în țesuturile moi Enumerați manifestările clinice ale sindromului umărului Milwaukee (artropatie datorată depunerii de OFC) Sindromul umărului Milwaukee se caracterizează prin dezvoltarea artritei degenerative severe a articulației umărului cu pierderea funcției manșetei rotatorilor, CAPITOLUL format prin depunerea de cristale OFC Adesea există un revărsat intraarticular mare Acest sindrom se dezvoltă, de regulă, la femeile cu vârsta peste de ani Adesea există o leziune bilaterală a articulațiilor umărului, în timp ce articulația brațului dominant suferă mai mult Severitatea manifestărilor clinice poate fi diferită - de la disconfort minim în timpul mișcărilor în articulația umărului până la cea mai ascuțită durere în repaus La examinare, se evidențiază o scădere a mișcărilor active și pasive în articulația deteriorată, se aude crepitus În lichidul sinovial se găsesc adesea dungi de sânge, o leucocitoză ușoară fără semne de reacție inflamatorie Pe radiografii, osteoartrita severă a articulației umărului este determinată cu o deplasare în sus a capului humerusului din cauza unei încălcări a integrității "manșetei umărului" Sunt detectate și calcificări în țesuturile moi Artropatia de depunere OFC este prezentă și în alte articulații, în special la genunchi și șold Reducerea cavității articulare în zona laterală a articulației genunchiului, ca și în artropatia cauzată de depunerea de DPFC, permite diagnosticul diferențial cu osteoartrita primară Sindromul Umărului Milwaukee Observați deplasarea în sus a capului humerusului, indicând o ruptură în "manșeta rotatorilor" Cum este tratat sindromul umărului Milwaukee? Tratamentul nu este întotdeauna eficient Unii pacienți se simt bine luând zilnic AINS în doze mici Adesea, starea se îmbunătățește după aplicarea procedurilor de încălzire în zona articulației afectate Cu o cantitate semnificativă de efuziune, se efectuează puncții periodice, care reduc și severitatea simptomelor Pentru perioada de exacerbare a manifestărilor, este necesar să se reducă sarcina asupra articulației deteriorate În același timp, exercițiile de kinetoterapie sunt foarte importante pentru a menține amplitudinea de mișcare în articulație și pentru a întări mușchii din jur În modificările degenerative severe, este luată în considerare necesitatea intervenției chirurgicale Ce alte cristale pot fi găsite în lichidul sinovial? Ce manifestări clinice sunt asociate cu acestea? • Cristalele de oxalat de calciu au o formă bipiramidală caracteristică Se găsesc în revărsările intraarticulare la pacienții cu oxaloză primară sau boală renală în stadiu terminal Acidul ascorbic este transformat în oxalați în organism SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE prin urmare, pacienții aflați în hemodializă și care iau suplimente nutritive care conțin ascorbați sunt predispuși la formarea de oxalați • Cristalele de colesterol sunt prezente în lichidul sinovial în efuziunea articulară existentă cronic; aceasta este o constatare tipică la pacienții cu poliartrită reumatoidă Cristale de formă pătrată, plate, cu o margine (curbate ca o carte întredeschisă) Se caracterizează printr-o birefringență bună, atât pozitivă, cât și negativă Aceste cristale nu provoacă ele însele o reacție inflamatorie, ci sunt un semn al unui proces inflamator cronic în articulație și sunt formate din colesterol, care face parte din membranele neutrofilelor distruse • Cristalele de steroizi din lichidul sinovial pot fi confundate cu cristale DPFC, deoarece acestea sunt adesea mici, de formă neregulată sau dreptunghiulară și au birefringență slabă Adesea sunt localizate intracelular Lichidul sinovial trebuie examinat cu atenție sub lumină polarizată, deoarece cristalele de steroizi pot fi birefringente atât pozitiv, cât și negativ (deseori ambele efecte sunt observate în același câmp vizual), iar cristalele DPFC sunt întotdeauna caracterizate de birefringență slab pozitivă Prezența cristalelor de steroizi în lichidul sinovial indică injecții anterioare de steroizi în cavitatea articulară, posibil mai multe Cristale în lichidul sinovial Stânga Cristalele de oxalat de calciu au o formă bipiramidală caracteristică atunci când sunt examinate la microscop cu lumină (Cu amabilitatea lui Upjohn Sotrap ) Centru Cristalele plate de colesterol au birefringență bună atunci când sunt examinate în lumină polarizată Aceste cristale au fost izolate din lichidul sinovial al articulației genunchiului unui pacient care suferă de poliartrită reumatoidă (Cu amabilitatea Lindei Sakai, MD) Corect O particulă de talc din mănuși este un artefact frecvent care intră în lichidul sinovial în timpul pregătirii materialului pentru cercetare (Cu amabilitatea lui Upjohn Sotrap ) CAPITOLUL HIDROXIAPATIT ŞI ALTE ARTROPATII MICROCRISTALINĂ Acum săptămâni Prin urmare, înainte de studiu, este necesar să se afle de la pacient dacă i-au fost făcute injecții intraarticulare, deoarece pacienții înșiși uită uneori să raporteze acest lucru • Particulele de talc din mănușile medicului care intră în lichidul sinovial în timpul pregătirii materialului pentru studiu reprezintă un artefact frecvent detectat În lumină polarizată, arată ca niște mingi de cauciuc • Picăturile de lipide în lumină polarizată formează o "cruce malteză" Lipidele intră în lichidul sinovial în timpul unei fracturi osoase în zona subcondrală și sunt, de asemenea, o descoperire accidentală în diferite boli, cum ar fi pancreatita Picăturile de lipide sunt similare cu particulele de talc, doar că acestea din urmă variază mai mult în dimensiune Într-o probă de lichid sinovial, se găsesc uneori și alte tipuri de particule sau impurități, cum ar fi bucăți de sticlă care au rupt lamele sau bucăți de cartilaj Prin urmare, toate probele de lichid sinovial trebuie examinate cu atenție Literatură aleasă Dieppe R Apatite si cristale diverse În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, Fam AG, SteinJ Pseudopodagra de hidroxiapatită la femeile tinere J Rheumatol , : - , Fam AG Depunerea de cristale de pirofosfat de calciu și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , ( ): - , Halverson PB, Carrera GF, McCarty DJ Sindromul umărului Milwaukee: cincisprezece cazuri suplimentare și o descriere a factorilor contributivi Arc Intern Med , : - , Halverson PB, McCarty DJ Boli de depunere a cristalelor de fosfat de calciu de bază (apatit, fosfat octacalcic, fosfat tricalcic) În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, Halverson PB, McCarty DJ Aspecte clinice ale depunerii cristalelor de fosfat de calciu de bază Rheum Dis Clin North Am : - , Moskowitz RW Boli asociate cu depunerea de pirofosfat de calciu sau hidroxiapatită În: Kelley WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Pritzker K PH Depunerea de cristale de pirofosfat de calciu dihidrat și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , : - , Reginato AJ Pirofosfat de calciu dihidrat guta și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , : - , Ryan LM Depunerea de cristale de pirofosfat de calciu dihidrat și alte boli de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , ( ): - , Schumacher HR, Reginato AJ Atlasul analizei fluidului sinovial și al identificării cristalelor Philadelphia, Lea & Febiger, SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE CAPITOLUL Edmund H Hornstein, DO Ce manifestări clinice sugerează că pacientul are o patologie latentă a sistemului endocrin? • Neuropatia de compresie, în special sindromul de tunel carpian • Artropatie datorată depunerii de cristale DPFC • Mialgie difuză, cu sau fără slăbiciune musculară • Fenomenul Raynaud În ce boli endocrine se observă dezvoltarea simptomelor reumatice? • Diabet • Hipotiroidism • Hipertiroidism • Hipoparatiroidism • Hiperparatiroidism • Acromegalie • Sindromul Cushing DIABET Ce sindroame reumatice se dezvoltă cel mai des în diabetul zaharat? • Complicații inerente diabetului: - sindromul mâinii diabetice cu mobilitate articulară limitată (artropatie diabetică a mâinii); - artropatie neuropatică (articulația Charcot) și osteoliză diabetică; - amiotrofie diabetică, • Boli, al căror risc crește pe fondul diabetului zaharat: - periartrita umărului ("umăr înghețat"); - distrofie simpatică reflexă (sindromul umăr-mână); - tendosinovita flexorilor; - contracturi Dupuytren; - sindromul de tunel carpian; - hiperostoză scheletică idiopatică difuză (DIHS); - artrita septica/osteomielita Descrieți manifestările clinice ale sindromului mâinii diabetice cu mobilitate articulară limitată (ARH) Acest sindrom, cunoscut și sub denumirea de cheirartropatie diabetică, se caracterizează prin dezvoltarea treptată a contracturilor de flexie care afectează articulațiile mici CAPITOLUL mâinile Procesul patologic începe cu articulațiile interfalangiene distale și proximale, răspândindu-se treptat în direcția proximală Această afecțiune se observă atât în diabetul insulino-dependent, cât și în diabetul neinsulino-dependent; riscul dezvoltării acesteia depinde de durata bolii, de concentrația de glucoză în serul sanguin și de gradul de deteriorare a vaselor mici ale rinichilor și retinei Cheirartropatia diabetică apare la - % dintre pacienții cu diabet zaharat de lungă durată La examinare, medicul dezvăluie simptomul "rugăciune", arătând incapacitatea pacientului de a-și îndrepta complet degetele (vezi figura) Contracturile degetelor sunt cauzate de formarea excesivă a moleculelor de colagen și de legături între ele, precum și de hidratarea crescută a dermei, care, la rândul său, duce la indurarea și îngroșarea pielii din jurul articulațiilor Aceste tulburări pot fi confundate cu manifestări de sclerodermie Rezultatele studiilor serologice și radiografia mâinilor fără trăsături Se efectuează tratament fizioterapeutic și corectarea diabetului De regulă, procesul progresează lent, cu toate acestea, o limitare pronunțată a mobilității articulare este rar observată Simptom de "rugaciune" din cauza limitării mobilității articulațiilor la un pacient cu diabet zaharat Care este relația dintre artropatia Charcot și diabetul zaharat? Artropatia Charcot apare la mai puțin de % dintre pacienții cu diabet Acest sindrom se dezvoltă cu aceeași frecvență la bărbați și femei Majoritatea pacienților (> %) au vârsta peste de ani, cu o evoluție lungă (> ani) de diabet decompensat, complicat de neuropatie periferică diabetică Există o umflare și o deformare nedureroasă, de regulă, a articulațiilor piciorului (cel mai adesea articulațiile tarsal-metatarsiene) și articulația gleznei, genunchiul, articulațiile șoldului și articulațiile coloanei vertebrale pot fi, de asemenea, implicate în proces Odată cu progresia leziunii, piciorul pacientului este deformat în funcție de tipul de "balancă" din cauza distrugerii părții medii a tarsului Se constată o ulcerație a pielii peste proeminențele osoase cu adăugarea unei infecții, iar acest lucru se întâmplă neobservat de pacient, deoarece sensibilitatea este afectată din cauza neuropatiei existente Pe radiografii se determină adesea modificări pronunțate, care pot fi descrise folosind cuvinte care încep cu D: distrugere - distrugere (distrugere SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE shenie) țesut osos; densitate - densitate crescută (scleroză); resturi - sechestrare; dezorganizare - restructurare patologică a structurii osoase; iar dislocarea - offset (vezi figura) Densitatea osoasă crescută (scleroză) și marginile ascuțite ale sechestrului osos ajută la distingerea artropatiei Charcot de infecție Tratamentul constă în reducerea greutății articulației afectate, folosirea de bandaje moi, purtarea pantofilor confortabili, precum și igienizarea activă și prevenirea dezvoltării ulcerelor trofice Cu toate acestea, artropatia Charcot tinde să progreseze Metodele chirurgicale de tratament (artrodeză, artroplastie) sunt ineficiente și doar în cazuri extrem de severe recurg la amputarea piciorului Până în prezent, cea mai frecventă cauză a dezvoltării artropatiei Charcot este diabetul zaharat, care a împins neurosifilisul pe poziţia a doua Artropatie Charcot la picior și gleznă Ce este osteoliza diabetică? Osteoliza diabetică este o complicație specifică a diabetului Osteoliza se caracterizează prin dezvoltarea osteoporozei și grade variate de resorbție a oaselor metatarsiene distale și a falangelor proximale Severitatea sindromului durerii variază Pe radiografii se determină simptomul caracteristic al "bomboanelor linsate" Patogenia acestui proces patologic este neclară; se poate dezvolta în orice stadiu al cursului diabetului La examinare, în primul rând, este necesar să se excludă o leziune infecțioasă Tratamentul este conservator: limitarea sarcinilor de greutate pe articulația deteriorată Cursul procesului se poate opri în orice etapă, au existat cazuri de recuperare completă Enumeraţi manifestările clinice ale amiotrofiei diabetice Amiotrofia diabetică se caracterizează prin dezvoltarea durerii severe și a paresteziilor în mușchii centurii pelvine În % din cazuri, leziunea este bilaterală Se poate dezvolta pierderea poftei de mâncare, pierderea în greutate și un mers uluitor din cauza atrofiei și slăbiciunii musculare Amiotrofia diabetică este tipică pentru pacienții cu vârsta cuprinsă între - de ani, cu o evoluție compensată de diabet zaharat non-insulino-dependent de severitate moderată Apare la câțiva ani de la debutul bolii, deși acest sindrom poate fi primul semn al diabetului De obicei pacientul nu are retinopatie diabetică sau nefropatie, dar pot exista manifestări ale neuropatiei senzoriale simetrice distale Rezultatele de laborator sunt de obicei neremarcabile, cu excepția unei creșteri a concentrației de proteine în lichidul cefalorahidian Rezultatele electromiografiei și studiul vitezei de conducere a impulsurilor de-a lungul fibrelor nervoase indică modificări caracteristice neuropatiei și o biopsie CAPITOLUL ARTROPATII DATORATE BOLI ENDOCRINE muşchii relevă atrofia fibrelor musculare în absenţa infiltratului inflamator Etiologia acestui sindrom este neclară; probabil, amiotrofia este o consecință a mononevritei acute a nervului femural Tratamentul include ameliorarea durerii și utilizarea diferitelor metode fizioterapeutice Peste % dintre pacienți se recuperează după - luni, în unele cazuri se observă progresia procesului sau recăderi Povestește-ne despre periartrita diabetică a umărului Periartrita diabetică a umărului se mai numește umăr "înghețat" sau capsulită adezivă Se dezvoltă la - % dintre pacienții cu diabet și apare de ori mai des la aceștia decât la persoanele care nu suferă de această boală Periartrita este cea mai frecventă în rândul femeilor cu diabet zaharat neinsulino-dependent pe termen lung Există durere difuză și o limitare accentuată a mobilității în articulația umărului La peste % dintre pacienți, leziunea este bilaterală, în timp ce disfuncția umărului brațului nedominant este mai accentuată Rezultatele studiilor de laborator și radiografiilor fără caracteristici Tratamentul constă în utilizarea de AINS, rareori steroizi intra-articulari, iar fizioterapie și exerciții terapeutice sunt, de asemenea, folosite pentru a crește gama de mișcare a articulației Din motive necunoscute, acest sindrom se rezolvă uneori spontan după câteva săptămâni sau luni Sindromul umăr-mână se poate dezvolta ca o complicație a sindromului umărului înghețat Ce este acest sindrom? Dacă sindromul umărului "înghețat" este însoțit de dezvoltarea unor tulburări vasomotorii (din cauza distrofiei simpatice reflexe), se numește sindromul "umăr-mână" Cât de frecvente sunt tendosinovita flexoare sau contracturile Dupuytren la pacienţii diabetici? Tenosinovita flexorilor se observă la - % dintre pacienții cu diabet zaharat (la femeile cu un curs lung de diabet mai des decât la bărbați) Pacienții se plâng de durere și rigiditate la suprafața palmară a mâinii Simptomele sunt mai pronunțate dimineața Sindromul snap-toe se poate dezvolta din cauza formării unui nodul inflamator în ligamentul inelar proximal de la baza degetului Cel mai des este afectat degetul mare al mainii dominante ( %), dar procesul poate implica mai multe degete de la ambele maini Rezultatele studiilor de laborator și radiografiilor fără caracteristici Tratamentul constă în utilizarea de AINS, injecții locale de hormoni steroizi Dacă este necesar, apelați la intervenție chirurgicală Contractura lui Dupuytren se formează la - % dintre pacienții cu diabet zaharat insulino-dependent Se dezvoltă o îngroșare nodulară a aponevrozei palmare cu formarea contracturilor de flexie, de regulă, ale degetelor IV și V În mod obișnuit, contractura lui Dupuytren apare la persoanele cu diabet zaharat de lungă durată, deși nu a fost găsită nicio relație cu gradul de management al diabetului Se presupune că producția excesivă de colagen de către miofibroblastele capabile să se contracte joacă un rol în patogeneza acestui sindrom, care este asociat cu ischemia cauzată de deteriorarea vaselor microvasculare Tratamentul constă în utilizarea de AINS, fizioterapie, vitamina E, injecții locale cu hormoni steroizi Metodele chirurgicale sunt rareori folosite SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Care este relația dintre diabetul zaharat și sindromul de tunel carpian? Sindromul de tunel carpian (CTS) se dezvoltă la % dintre persoanele cu diabet Cu această patologie, sensibilitatea este pierdută în regiunea de inervație de către nervul median În plus, pot apărea parestezii nocturne, dureri la nivelul mâinilor sau dureri care iradiază către antebraț sau umăr (fenomenul Vallex) Pot fi observate simptome pozitive ale Tinel (Tipei) și Phalen (Phalen) Atrofia Tena-ra este un simptom tardiv al bolii, indicând denervarea musculară Cauza neuropatiei poate fi atât compresia nervului, cât și deteriorarea vaselor neruorum, ducând la ischemia fibrei nervoase Tratamentul include repausul mâinii rănite cu atele și atele, AINS, diuretice, injecții cu steroizi în tunelul carpian; decomprimarea chirurgicală a nervului Ce este DIGS? Cât de des se dezvoltă pe fondul diabetului zaharat? DIHS este hiperostoza scheletică idiopatică difuză, cunoscută și sub numele de boala Forestier Se observă la peste % dintre pacienții cu diabet zaharat non-insulino-dependent De regulă, acestea sunt persoane supraponderale cu vârsta de peste de ani Există rigiditate în gât și spate, mobilitate limitată a coloanei vertebrale Sindromul durerii nu este exprimat Datele cu raze X sunt valoroase din punct de vedere diagnostic Pe radiografii, se determină osificarea ligamentului longitudinal anterior peste patru sau mai multe vertebre, ceea ce duce la o scădere bruscă a mobilității coloanei vertebrale în această zonă Spațiile intervertebrale, procesele articulare și articulațiile sacroiliace nu sunt modificate, ceea ce permite diagnosticul diferențial cu osteoartrita și spondilita anchilozantă Se prescrie terapia cu AINS, se aplică metode fizioterapeutice de tratament și exerciții terapeutice (Capitolul ) Ce simptome și sindroame reumatice care complică evoluția diabetului au caracteristici comune cu sclerodermia? • Sindromul de mobilitate articulară limitată, în care modificările degetelor seamănă cu manifestările sclerodactiliei, observate în sindromul CREST • Sclerodermia diabetică, cunoscută și sub denumirea de scleredem la adult sau scleredem Buschke Se caracterizează prin dezvoltarea focarelor de edem dens cu localizare predominantă în gât și partea superioară a spatelui BOLI TIROIDEI Descrieți manifestările artropatiei care se dezvoltă pe fondul unui curs sever de hipotiroidism Cu artropatia mixedematoasă, există o leziune predominantă a articulațiilor mari, în special a genunchilor Se dezvoltă umflarea articulației, rigiditate Sunt adesea prezente îngroșarea sinovială, instabilitatea ligamentului și efuziunea articulară cu un "flux lent al fluidului" (semnul "bulge") La examinarea lichidului sinovial, nu se găsesc semne de inflamație O creștere caracteristică pronunțată a vâscozității - simptomul firului ajunge la - cm cu o rată de , - cm Nu există modificări patologice pe radiografii CAPITOLUL Ce alte sindroame reumatice se observă în hipotiroidie? Amintiți-vă capcana mnemonică (capcană): T - sindromul de tunel - sindromul de tunel carpian; R - Fenomenul lui Raynaud - Fenomenul lui Raynaud; A - Dureri - dureri musculare, fără semne care să le deosebească de durerile din fibromialgie; P - Proximal - slăbiciune și rigiditate a grupelor musculare proximale, cu creșterea concentrației de creatinina kinazei în serul sanguin De asemenea, a fost descrisă dezvoltarea condrocalcinozei, dar nu pare să apară mai frecvent la acești pacienți decât la martorii potriviți în funcție de vârstă Care este relația dintre tiroidita Haipimoto și alte boli ale țesutului conjunctiv? O incidență crescută a tiroiditei Hashimoto a fost observată în mai multe boli ale țesutului conjunctiv A fost descrisă în asociere cu LES, sindromul Sjögren și artrita reumatoidă, precum și boala mixtă a țesutului conjunctiv, sclerodermia și polimiozita La pacienții cu tiroidita Hashimoto se găsesc adesea genele de histocompatibilitate HLA-B și DR , ceea ce explică probabilitatea combinării acesteia cu boli care au aceeași relație cu HLA În gestionarea oricărui pacient care suferă de boală a țesutului conjunctiv, ar trebui să se țină cont de posibilitatea apariției simptomelor datorate hipotiroidismului Ce manifestări reumatice se dezvoltă la pacienţii cu hipertiroidism? • Acropatie tiroidiană • Slăbiciune nedureroasă a mușchilor proximali (la % dintre pacienții cu hipertiroidism) • Osteoporoza • Capsulita adezivă a umărului (discutabilă) Cum se pune un diagnostic diferential intre miopatia tirotoxica, miopatia in hipotiroidie si miopatia inflamatorie idiopatica (polimiozita)? NIVEL TSH NIVEL T NIVEL CK Slăbiciune MUSCULARĂ PROXIMALĂ BIOPSIE MUSCULARĂ Inflamator Normal Normal Creștet Moderat până la sever Inflamație miopatie Hipotiroidism Creștet Scăzut Creștet De obicei moderat Fără patologie Hipertiroidism Scăzut Crescut Normal De obicei moderat Fără patologie TSH - hormon de stimulare a tiroidei; T - tiroxina; CK - creatin kinaza Descrieți manifestările acropatiei tiroidiene Acropatia tiroidiană este o complicație rară a bolii Graves Se dezvoltă umflarea țesuturilor moi ale mâinilor (degetele iau forma de "bețișoare de tobă") și periostita cu o leziune primară a oaselor metacarpiene și a oaselor falangele Pe radiografii se determină modificări caracteristice (vezi figura) Simptomele apar de obicei după normalizarea concentrației de hormoni tiroidieni Nu există un tratament eficient SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Acropatie tiroidiană Observați răspunsul periostal de-a lungul diafelor metacarpiene și falangene (săgeți) BOLI ALE GLANDELOR PAROTOIDE Enumeraţi sindroamele reumatice care se dezvoltă în hiperparatiroidismul primar • Slăbiciune nedureroasă a mușchilor proximali, fără creșterea conținutului de enzime musculare din serul sanguin În același timp, pe electromiogramă sunt detectate modificări miopatice sau neuropatice • Condrocalcinoza, insotita de accese de pseudoguta si datorita depunerii de cristale de DPFC • Sinovita osteogenă, care se dezvoltă ca urmare a prăbușirii țesutului osos subțiat în zona subcondrală (care, la rândul său, duce la apariția osteoartritei) • Osteoporoza • Calcificări ectopice în țesuturile moi Enumerați semnele de deteriorare a oaselor scheletului în hiperparatiroidismul primar Manifestarea clasică a hiperparatiroidismului de lungă durată este osteodistrofia fibrochistică, care este depistată prin examen radiografic Cele mai pronunțate modificări se observă la mâini Resorbția subperiostală se determină cu dispariția stratului cortical, scăderea diametrului osos și resorbția vârfurilor falangelor distale (vezi figura) Osteopenia difuză este adesea detectată, adesea - eroziunea capetelor articulare ale oaselor mâinii și secțiunile distale ale claviculelor Se pot forma focare de osteoliză din cauza acumulării de osteoclaste gigantice și a creșterii țesutului fibros Focarele conțin produse de descompunere ai elementelor sanguine, ele se numesc tumori "maronii" Adeseori apar fracturi de compresie ale coloanei vertebrale CAPITOLUL A Radiografia mâinii unui pacient care suferă de hiperparatiroidism B O imagine mărită a oaselor falangelor; se determină resorbția subperiostală (săgeți) Până în prezent, imaginea clasică a osteodistrofiei fibrochistice este din ce în ce mai puțin frecventă, deoarece diagnosticul de hiperparatiroidism primar este de obicei stabilit în stadiul de hipercalcemie asimptomatică în timpul unui studiu biochimic standard al serului sanguin al pacientului Care este relația dintre condrocalcinoză și hiperparatiroidismul primar? Peste % dintre pacienții cu condrocalcinoză au hiperparatiroidism primar În schimb, mai mult de % dintre pacienții cu hiperparatiroidism primar de lungă durată prezintă semne radiografice de condrocalcinoză Care este simptomul "os-os-gaura-os"? La pacienții care suferă de pseudo- și pseudo-pseudo-hipoparatiroidism, există o astfel de caracteristică structurală a scheletului precum scurtarea osului metacarpian IV Când strâng mâna într-un pumn, în locul unde ar trebui să fie în mod normal capul osului metacarpian IV, se formează o fosă, indicând scurtarea acesteia Astfel de pacienți sunt de obicei de statură mică Ele pot avea calcificarea țesuturilor moi în jurul articulațiilor care suportă greutăți ACROMEGALIE Cât de des se dezvoltă artropatiile în acromegalie? Artropatia este observată la peste % dintre pacienții care suferă de acromegalie Cel mai adesea, modificările degenerative apar la nivelul articulațiilor, iar în timpul unui examen medical, crepitul este detectat în timpul mișcărilor în articulație Sunt afectate predominant articulațiile genunchiului, umărului și șoldului; coloana vertebrală lombosacrală și cervicală; cu toate acestea, modificările cele mai caracteristice sunt determinate pe radiografia mâinilor SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Enumerați modificările caracteristice pe radiografia mâinilor unui pacient cu acromegalie • Îngroșarea țesuturilor moi • Îngroșarea în formă de maciucă a falangelor terminale • Creșterea spațiilor articulare • Suprapuneri periostale pe oasele tubulare • Deformarea epifizelor (în acest caz, falangele capătă formă pătrată) • Condrocalcinoza (rar) Mâna unui pacient cu acromegalie Ce alte sindroame reumatice se pot dezvolta pe fondul acromegaliei? • Sindromul de tunel carpian (mai mult de % dintre pacienți) • Slăbiciune a grupelor musculare proximale, care nu este însoțită de modificări ale EMG și activitate crescută a enzimelor musculare din ser • Fenomenul Raynaud (mai mult de % dintre pacienţi) • Condrocalcinoza (rar) SINDROMUL CUSHING Enumeraţi sindroamele reumatice cauzate de un exces de glucocorticoizi • Slăbiciune a grupelor musculare proximale • Osteonecroza • Osteoporoza • Sindromul de sevraj de steroizi Descrieți manifestările clinice ale miopatiei care se dezvoltă pe fondul unui conținut crescut de glucocorticoizi Pacienții cu sindrom Cushing sau care iau mai mult de mg de prednisolon pe zi pot dezvolta slăbiciune musculară proximală, care nu este însoțită de o creștere a activității enzimelor musculare Rezultatele EMG sunt de obicei normale sau nespecifice În studiul materialului de biopsie al mușchilor CAPITOLUL ARTROPATII PROVOCATE DE BOLI ENDOCRINE poate fi detectată atrofia fibrelor musculare de tip b, care este nespecifică și se observă și la atrofia musculară din inactivitate Acești pacienți necesită terapie prin exerciții fizice, deoarece exercițiile de întărire musculară ajută la prevenirea miopatiei sau la îmbunătățirea stării de bine Care este doza maximă de prednisolon pe care o poate lua zilnic un pacient fără riscul de a dezvolta osteoporoză severă? Datele sunt inconsecvente Se știe că aportul zilnic de mg de prednisolon (sau mai mult) duce la dezvoltarea osteoporozei Utilizarea prednisolonului în doză de mg sau mai puțin, de regulă, nu este însoțită de dezvoltarea osteoporozei severe Ce este sindromul de abstinență a steroizilor? Acest sindrom, cunoscut și sub numele de sindromul Slocumb, se caracterizează prin dezvoltarea mialgiilor, artralgiilor și letargiei din cauza retragerii prea rapide a corticosteroizilor Uneori, pacienții dezvoltă un revărsat neinflamator la nivelul articulațiilor, în special la genunchi, și o creștere a temperaturii corpului până la valori subfebrile Acest sindrom poate fi confundat cu reactivarea bolii de bază, pentru care pacientul a luat hormoni O creștere a dozei de corticosteroizi, urmată de o scădere lentă și treptată a acesteia, numirea AINS oprește efectiv toate manifestările sale Literatură aleasă Blând J H , Frymoyer JW, Newberg A H et al Sindroame reumatice în bolile endocrine Sernin Arthritis Rheum , ( ): - , Brick JE, Brick JF, Einicki DM Tulburări musculo-scheletice: când sunt cauzate de dezechilibrul hormonal? dupa absolvire Med , ( ): - , De Ceulaer K Anomalii osoase și articulare în tulburările tiroidiene În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Slide Atlas de reumatologie Sf Louis, Mosby, , ( ): - Dixon RB, Christy NP Despre diferitele forme ale sindromului de abstinență a corticosteroizilor A m J Med , : - , Dorwart B B Artropatii asociate cu boli endocrine În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Forgacs SS Acromegalie În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Slide Atlas de reumatologie Sf Louis, Mosby, , ( ): , - , Forgacs SS Diabet zaharat În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Slide Atlas de reumatologie Sf Louis, Mosby, , ( ): , - , Gray RG, Gottlieb NL Tulburări reumatice asociate cu diabetul zaharat: revizuire a literaturii Semin Arthritis Rheum , ( ): - , Hordon LD, Wright V Boala endocrina Curr Opinează Rheumatol , : - , Lieberman SA, Bjorkengren AG, Hoffman AR Modificări reumatologice și scheletice în acromegalie Endocrinol Metab Clin North Am , : - , MeGuire JL Tulburări ale sistemului endocrin și ale țesutului conjunctiv Taur Rheum Dis, ( ): - , MeGuire JL și Lambert RE Artropatii asociate cu tulburări endocrine În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S, Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - SECȚIUNEA USH BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Pirisien M , Silverberg SJ, Shanc E et al Boala osoasa in hiperparatiroidismul primar Endocrinol Metab Clin North Am , : - , Shagan B P , Friedman SA Fenomenul Raynaud în hipotiroidism Angiology, : - , Shagan V P , Friedman SA Fenomenul Raynaud și deficiența tiroidiană Arc Intern Med : - , Turken SA, Cafferty M , Silverberg SJ și colab Implicarea neuromusculară în hiperparatiroidismul primar asimptomatic ușor A m J Med , : - , CAPITOLUL ARTROPATII ASOCIATE CU BOLI DE SANG Matthew T Carpenter, M D Ce este hemartroza? Hemartroza este sângerare în cavitatea articulației Această afecțiune este ușor de diagnosticat dacă pacientul suferă de hemofilie, în alte cazuri, recunoașterea hemartrozei este dificilă Dâre de sânge, spre deosebire de lichidul sinovial colorat uniform de sânge în hemartroză, pot apărea în timpul unei puncție articulară convențională (artrocenteză) din cauza traumatismelor pielii sau altor țesuturi periarticulare Apariția sângelui în lichidul sinovial la sfârșitul artrocentezei se datorează și traumatismelor, mai ales dacă nu a fost prezent în primele probe de lichid Dacă, imediat după pătrunderea acului în cavitatea articulară, curge un lichid pătat de sânge, ar trebui să vă gândiți la hemartroză În acest caz, cel mai bine este să scoateți acul și să perforați articulația pe cealaltă parte Dacă o artrocenteză anterioară a fost cauza sângerării, lichidul sinovial obținut dintr-o puncție ulterioară va fi sânge limpede sau ușor colorat Odată cu reapariția lichidului sinovial uniform colorat, diagnosticul de hemartroză devine mai probabil Dacă există vreo îndoială cu privire la corectitudinea diagnosticului, este necesar să se determine hematocritul în sângele periferic și lichidul sinovial Dacă cifrele hematocritului se potrivesc, leziunea este mai probabilă în timpul artrocentezei, în timp ce lichidul sinovial cu hemartroză se caracterizează printr-o valoare mai mică a hematocritului în comparație cu sângele periferic Enumerați cauzele hemartrozei Motive pentru dezvoltarea hemartrozei rănire Leziune cu sau fără fractură Starea după operație Starea după artrocenteză Tulburare de coagulare a sângelui Hemofilie boala von Willebrand Trombocitopenie CAPITOLUL ARTROPATII ASOCIATE CU BOLI DE SÂNGE P Luarea de anticoagulante (în exces) Terapia trombolitică pentru infarctul miocardic Boli ale țesutului conjunctiv Sindromul Ehlers-Danlos Elastom (pseudoxantom elastic) Tumori Sinovita vilesonodulară pigmentată Metastaze tumorale la nivelul articulației Tumori sinoviale secundare hemangioame Diverse Scorbut Anemia falciforme și alte hemoglobinopatii Tulburări mieloproliferative asociate cu trombocitoză sindromul Munchausen Artrita septica acuta boala Lyme Fistula arteriovenoasa Ruptura anevrismului Artropatia Charcot boala Gaucher Artropatia amiloidă Artrita microcristalină acută Starea după hemodializă Citat din: Gatter R A , Schumacher H R A Practicai Handbook of Joint Fluid Analysis Philadelphia, Lea & Febiger, Orice boală însoțită de dezvoltarea unei reacții inflamatorii pronunțate face ca vasele membranei sinoviale să se reverse cu sânge, crescând astfel riscul ruperii lor La astfel de pacienți, crește predispoziția la apariția hemartrozei după leziuni aparent minore Este sigur să se efectueze artrocenteza la un pacient cu un timp de protrombină prelungit datorită terapiei cu warfarină? Dacă un pacient care ia warfarină dezvoltă monoartrita acută, puncția articulară diagnostică este obligatorie chiar dacă timpul de protrombină este crescut semnificativ Unii experți consideră că nu este nevoie de măsuri preliminare care să blocheze acțiunea anticoagulantelor, cu condiția ca tehnica de utilizare a unui ac subțire de puncție să fie respectată cu strictețe Cu toate acestea, în timpul puncției poate apărea sângerare în articulație În acest caz, este necesar să se identifice sursa sângerării, mai ales dacă vasele articulațiilor mari, precum genunchiul sau umărul, sunt deteriorate, unde este dificil să se oprească sângerarea cu presiune directă În literatura de specialitate nu există recomandări specifice pentru prevenirea efectelor anticoagulantelor înainte de artrocenteză S-a observat că dozele mici de vitamina K intravenoasă ( - mg) reduc rapid efectul terapiei cu warfarină, permițând efectuarea unei intervenții chirurgicale în zonele în care nu sunt așteptate sângerări majore Cu toate acestea, eficacitatea acestei metode în artrocenteză nu a fost încă stabilită Cum să tratăm un pacient cu hemartroză dezvoltată în timpul terapiei cu warfarină? Dezvoltarea spontană a hemartrozei în timpul terapiei cu warfarină este destul de rară și aproape întotdeauna hemartroza apare cu prelungirea timpului de protrombină SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE de peste , ori comparativ cu norma Articulația genunchiului este cea mai frecvent afectată De regulă, hemartroza apare într-o articulație alterată patologic, de exemplu, din cauza osteoartritei, care poate apărea fără manifestări clinice Se asigură restul articulației afectate, se aplică gheață pe ea, sindromul dureros este ameliorat cu acetaminofen sau narcotice Cu o scădere a timpului de protrombină de la valori foarte mari la simptomele terapeutice, de obicei dispar spontan Dacă cursul bolii de bază vă permite să opriți complet terapia anticoagulantă, atunci timpul de recuperare este redus Uneori, pentru ameliorarea simptomelor, este necesar să se injecteze triamcinolon hexacetonid în articulație A fost descrisă dezvoltarea artritei distructive cronice în timpul tratamentului cu warfarină Ce manifestări reumatice se observă la pacienţii cu hemofilie? • Hemartroză acută • Artropatie subacută sau cronică • Stadiile terminale ale artropatiei • Hemoragii la nivelul mușchilor și țesuturilor moi (cu dezvoltarea sindromului pseudotumoral sau sindromul spațiului închis) • Artrită septică Descrieţi manifestările clinice ale hemartrozei acute la un pacient cu hemofilie În perioada prodromală, există rigiditate sau o creștere a temperaturii în zona articulației afectate Întinderea capsulei articulare este însoțită de durere severă, umflarea articulației se dezvoltă din cauza efuziunii, iar mobilitatea acesteia scade Edemul, strângerea țesuturilor periarticulare, duce în cele din urmă la încetarea sângerării, iar hemartroza se rezolvă treptat în câteva zile sau săptămâni Aproape toți pacienții cu hemofilie severă (activitatea factorului mai mică de % din normal) prezintă periodic hemartroză, spontan sau după traumatisme minore Dacă nivelul factorului este mai mare de % sau normal, hemartrozele se dezvoltă mai rar sau sunt rezultatul unei leziuni articulare mai semnificative Inițial, hemartrozele la pacienții cu hemofilie apar în articulațiile care poartă greutăți în copilăria timpurie, când copilul abia învață să meargă Cum se tratează hemartroza acută la un pacient cu hemofilie? Tratamentul constă în imobilizarea articulației în poziția de extindere maximă posibilă cu aplicarea de pachete de gheață și alte influențe locale Analgezicele sunt prescrise pentru a calma durerea Unii autori recomandă utilizarea glucocorticosteroizilor Starea pacienților se îmbunătățește după artrocenteză, care se efectuează pe fondul terapiei de înlocuire adecvate cu factori de coagulare a sângelui Tratamentul de bază pentru hemartroza acută la pacienții cu hemofilie este înlocuirea rapidă a factorului lipsă la un nivel > % din normal Trebuie să cunoașteți regula - introducerea a unitate de factor VIII sau IX pe kilogram de greutate corporală crește nivelul acestui factor cu %, sau unități / dl Când apar primele simptome ale dezvoltării hemartrozei, pacientul trebuie să fie asistat rapid la domiciliu pentru a preveni riscul de complicații Prin urmare, pentru succesul oricărei intervenții terapeutice, este important să se educe pacienții și să-i implice activ în procesul de tratament CAPITOLUL În ce cazuri, când apare monoartrita acută la un pacient cu hemofilie, se poate presupune că se dezvoltă o infecție cu dezvoltarea artritei septice? Dacă sindromul dureros cu suspiciune de hemartroză nu este oprit după terapia de substituție cu factori de coagulare a sângelui, trebuie suspectată infecția cu dezvoltarea artritei septice În acest caz, este necesară puncția articulației afectate Caracteristicile tabloului clinic, sugerând infecția articulației cu hemartroză Sindromul durerii nu se oprește după terapia de substituție cu factori de coagulare a sângelui Febră cu o temperatură peste * C Leucocitoză în sângele periferic infecție cu HIV Istoricul artrocentezei acestei articulații articulație protetică Leziuni articulare datorate patologiei concomitente (artropatie cronică) În: Eliison R T , Relier L B Diferențierea artritei piogene de hemartroza spontană la pacienții cu hemofilie Vest J Med , : - , Toate probele de lichid sinovial obținute din puncții repetate ale unei articulații cu hemartroză trebuie examinate cu colorație Gram și cultivate Care sunt consecințele pe termen lung ale dezvoltării hemartrozelor repetate? La pacienții adulți, hemartrozele acute apar mai puțin frecvent decât la copii și adolescenți, dar predomină manifestările de afectare cronică a articulațiilor Hemartrozele repetate duc la depunerea de hemosiderine în țesuturile care căptușesc articulația Sinovita proliferativă se dezvoltă odată cu degradarea cartilajului articular În etapele ulterioare, există o creștere constantă a volumului articulației, mișcările în ea sunt limitate, dar mai puțin dureroase decât în hemartroza acută Există atrofie a mușchilor localizați în apropierea articulației O complicație frecventă este formarea contracturilor Examinarea evidențiază îngroșarea oaselor, crepitus aspru în timpul mișcării și deformarea articulațiilor Artropatia hemofilă cronică poate duce la dizabilitate severă la pacienți Cum să tratați artropatia hemofilă cronică? Principii de tratament al artropatiei hemofile cronice Administrarea profilactică a factorului VIII pentru prevenirea dezvoltării hemartrozei recurente Odihna periodică a articulațiilor de la suportarea greutății pentru reducerea sinovitei Exerciții terapeutice și fizioterapie pentru îmbunătățirea stabilității articulațiilor Exerciții pentru prevenirea atrofiei musculare Administrarea intraarticulară de glucocorticosteroizi pentru reducerea simptomelor și prevenirea hemartrozei recurente Numirea de salicilați neacetilați pentru a calma durerea și a reduce umflarea In sinovita cronica rezistenta la terapia conservatoare este indicata sinovectomia În stadiul terminal al artropatiei, se efectuează o artroplastie articulară completă Citat din Upchurch, K G și Brettler, D B (Selected Literature, p ) Zach SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Tratamentul fiecărui pacient trebuie să fie individualizat Deși s-a constatat că ibuprofenul și salicilatul de colină de magneziu reduc durerea la pacienții cu hemofilie, fără a inhiba funcția trombocitelor sau a crește timpul de sângerare Aveți grijă când prescrieți aceste medicamente În cazurile dificile, pacienții sunt îndrumați către centre specializate Există semne radiografice caracteristice ale hemartrozei? Pe radiografii în hemartroza acută se determină doar umflarea țesuturilor moi și revărsarea în cavitatea articulară În artropatia hemofilă cronică pot fi detectate atât modificări degenerative, cât și inflamatorii Articulația genunchiului unui pacient tânăr cu hemofilie Observați modificările degenerative și erozive atât la condilii femurali, cât și la tuberozitatea tibială Ce manifestări reumatologice se observă la pacienţii cu anemia falciformă? • Sindromul "perie-picior" • Infarcte osoase • Necroza aseptică a oaselor • Efuziune de natură neinflamatoare în articulațiile adiacente zonei de criză osoasă • Inflamația cronică a articulațiilor • Hiperuricemie si guta • Hemartroza • Artrită septică • Osteomielita • Necroza musculară focală • Rabdomioliză CAPITOLUL ARTROPATII ASOCIATE CU BOLI DE SÂNGE Cum se manifestă sindromul mână-picior la pacienții cu anemie falciformă? Sindromul mână-picior, sau dactilita cu celule falciforme, apare la copiii cu anemie falciforme Copilul dezvoltă durere severă și umflare difuză a degetelor de la mâini sau de la picioare, de obicei prima manifestare a anemiei falciforme Dactilita poate fi însoțită de febră și leucocitoză Se presupune că cauza acestui sindrom este ischemia focală a măduvei osoase La două săptămâni după un atac acut, pe radiografii se detectează periostita a oaselor metacarpiene sau metatarsiene Toate simptomele dispar în câteva săptămâni fără tratament Cât de des se dezvoltă necroza osoasă aseptică în anemia falciformă? Durerea la palparea osului și febra indică dezvoltarea unui infarct osos ca urmare a unei crize de celule falciforme Cu ocluzia semnificativă a microvasculaturii sau obturația arterei terminale cu eritrocite falciforme, apare necroza osoasă aseptică Necroza aseptică a capului femural este observată la mai mult de % dintre pacienții cu anemie falciformă În stadiul inițial, nu există modificări ale radiografiilor, totuși, semnele de necroză aseptică pot fi detectate folosind metode mai sensibile - scanarea osoasă cu radioizotop și imagistica prin rezonanță magnetică Zonele de dezvoltare a necrozei aseptice în anemia falciformă sunt enumerate mai jos, în ordinea descrescătoare a frecvenței de apariție: • capul femurului; • capul humerusului; • tuberozitatea tibiei; • peroneu; • raza; • osul cotului Cum se tratează necroza aseptică la pacienții cu anemie falciformă? Tratamentul este ineficient Este necesar să se evite încărcarea cu greutate pe zona afectată, ceea ce ajută la accelerarea proceselor de revascularizare și la prevenirea prăbușirii zonei deteriorate a osului Decomprimarea capului femural se poate face, deși nu există date privind eficacitatea acestei metode de tratament a necrozei aseptice în anemia falciforme Cu leziuni severe ale articulației, ei apelează la proteze, dar rezultatele nu sunt foarte bune S-a demonstrat că în % din cazurile de artroplastie totală de șold, a cărei cauză a fost necroza aseptică în anemia falciformă, a fost necesară o revizuire a articulației în primii ani după operație Cât de des se dezvoltă guta în anemia falciformă? Copiii cu anemie falciformă dezvoltă hiperuricozurie fără hiperuricemie Poate că acest lucru se datorează formării și descompunerii crescute a eritrocitelor din cauza crizelor hemolitice Mai mult de % dintre adulții cu anemie falciformă au hiperuricemie, care este cauzată de deteriorarea tubilor renali din cauza excreției crescute SECȚIUNEA VII! BOLI REUMATICE ȘI METABOLISME PERTURBATE acid uric Manifestările clinice ale gutei se dezvoltă surprinzător de rar Totuși, acest lucru trebuie reținut și căutați cristale de acid uric în lichidul sinovial al articulațiilor aspirate în timpul crizei Ce leziuni infecțioase ale sistemului musculo-scheletic se dezvoltă în anemia cu celule falciforme? La pacienții cu anemie falciformă, osteomielita apare de de ori mai des decât la persoanele sănătoase Salmonella este agentul cauzal in % din cazurile de osteomielita datorata aspleniei functionale Microorganismele Gram-negative sunt, de asemenea, adesea detectate Din fericire, artrita septică este rară Factori care predispun la dezvoltarea infecției la pacienții cu anemie falciforme Asplenie funcțională cu scăderea apărării antiinfecțioase Leziuni tisulare în timpul crizelor Scăderea funcției neutrofilelor în zonele ischemice Scăderea proceselor de opsonizare Scăderea producției de y-interferon Risc crescut de infecție nosocomială Cum să tratăm un pacient cu anemie falciformă cu suspiciune de osteomielita? Tratarea unui pacient cu anemie falciformă cu suspiciune de osteomielita Trimiteți pacientul la clinică pentru o examinare ulterioară Imobilizați oasele afectate pentru a preveni dezvoltarea fracturilor patologice Determinați ESR și faceți un test clinic de sânge Asigurați consultarea unui hematolog și a unui specialist în boli infecțioase Efectuați hemoculturi Determinați aglutininele pirogene și efectuați o cultură de scaun pentru Salmonella Faceți radiografii ale tuturor zonelor afectate ale oaselor; dacă nu există modificări, repetați studiul după - zile Faceți o scanare osoasă cu radionuclizi sau o scanare cu galiu? Faceți o puncție în toate părțile oaselor care sunt suspecte pentru focarele infecțioase și culturile pentru floră După stabilirea diagnosticului, se efectuează pregătirea preoperatorie a pacientului pentru a reduce riscul apariției complicațiilor chirurgicale (cu ajutorul transfuziilor este necesară creșterea nivelului de hemoglobină A la % din hemoglobina totală pentru a menține oxigenarea și hidratarea adecvată) Toate abcesele din țesutul osos trebuie deschise cât mai curând posibil pentru a restabili alimentarea cu sânge Evitati ligatura vaselor in timpul hemostazei intraoperatorii Nu prescrie antibiotice înainte de a se preleva probe de sânge, os și puroi pentru examen bacterioscopic (cu colorație Gram) și bacteriologic Alegerea antibioticului se bazează pe rezultatele unui frotiu cu colorație Gram, Salmonella fiind considerată ca posibil agent cauzal Se prescrie antibiotice pe cale parenterală timp de - săptămâni De: Epps C H Jr , Bryant DD, Coles MJ M, Castro O Osteomyelitis in patients who have sickle cell disease articulație osoasă Surg , -A( ): - , ; cu permisiunea CAPITOLUL ARTROPATII ASOCIATE CU BOLI DE SÂNGE Cum decurge osteomielita la pacienții cu anemie falciformă? Evoluția osteomielitei poate fi latentă, mimând o criză de celule secerante Nu este exclusă apariția mai multor focare de osteomielita Atât criza de celule falciforme, cât și osteomielita sunt caracterizate prin dureri osoase, febră și leucocitoză Modificările la radiografii pot fi, de asemenea, aceleași Un număr absolut de neutrofile mai mare de /mm indică mai degrabă osteomielita decât infarct osos Dacă neutrofilele sunt mai mari de /mm , atunci diagnosticul de osteomielite devine din ce în ce mai probabil Capacitatea de a distinge aceste două stări folosind tehnici cu radionuclizi nu a fost încă pe deplin explorată Scanarea radioizotopilor cu o combinație de tehnețiu și galiu, efectuată timp de de ore, poate identifica toți pacienții cu osteomielita, dar este nespecifică Un studiu recent pe un grup de pacienți cu anemie falciformă complicată cu osteomielita a arătat că osteomielita se dezvoltă mai acut în comparație cu infarctul osos, se caracterizează printr-o severitate mai mare a manifestărilor generale, iar starea pacienților este mai gravă Acest studiu a evaluat severitatea febrei, starea de rău, sensibilitatea la palpare, precum și durerea și umflarea leziunii Există manifestări reumatice în alte hemoglobinopatii? Hemoglobinopatiile SC și β-talasemia cu celule secera pot dezvolta aceleași manifestări clinice ca și anemia cu celule falciforme, inclusiv sindromul mână-picior și guta Necroza osoasa aseptica a fost descrisa in ambele boli În general, manifestările reumatice în aceste hemoglobinopatii sunt rare Au fost descrise cazuri de necroză aseptică la persoanele cu eritrocite falciforme în sânge, dar incidența acestei patologii în rândul lor este aceeași ca și la persoanele cu hemoglobină normală Literatură aleasă Anand A J , Glatt A E Salmonella osteomielita și artrita în siclemie Semin Arthritis Rheum , ( ): - , Andersen P , Godal HC Reducerea previzibilă a activității anticoagulante a warfarinei prin cantități mici de vitamina K Acta Med Scand , ( ): - , Andes WA, EdmundsJ O Hemartroze și warfarină: Distrugerea articulației cu anticoagulare Tromb Haemost , ( ): - , Birnbaum Y , Stahl B , Rechavia E Hemartroza spontană în urma terapiei trombolitice pentru infarctul miocardic acut Int J Cardiol , ( ): - Ellison RT, Reller LB Diferențierea artritei piogene de hemartroza spontană la pacienții cu hemofilie Vest J Med , ( ): - , Determinarea VSH în dinamică va ajuta mai degrabă la evaluarea răspunsului la terapie, mai degrabă decât să facă un diagnostic diferențial între criza de celule falciforme și osteomielita Amintiți-vă că, în anemia cu celule secera, există un VSH patologic scăzut, deoarece eritrocitele cu celule falciforme nu pot forma "coloane de monede" Scanarea cu radionuclizi nu numai că permite distingerea zonei de infarct osos de osteomielita, dar ajută și la identificarea zonelor afectate din oasele coloanei vertebrale sau pelvisului sau a unei leziuni multifocale, a cărei prezență nici măcar nu a fost suspectată înainte Terapia trebuie prelungită, deoarece atât infecția, cât și criza de celule falciforme perturbă alimentarea cu sânge a osului afectat SECȚIUNEA VII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Epps C H Jr , Bryant DD, Coles MJM, Castro O Osteomyelitis in patients who have sicle-cell disease J Articulaţia osoasă Sur , -A( ): - , Gatter RA, Schumacher HR A Practicai Handbook of Joint Fluid Analysis Philadelphia, Lea & Febiger, Kisker C T , Burke C Studii dublu-orb privind utilizarea steroizilor în tratamentul hemartrozei acute la pacienții cu hemofilie N ing J Med , ( ): - , McCarty DJ Lichidul sinovial În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, Porter DR, Sturrock RD Complicații reumalologice ale siclemiei Bailliere's Clin Rheumatol , ( ): - , Shupak R , Teital J , Garvey MB și colab Metilprednisolon intraarticular în artropatia hemofilă A m J Hematol , ( ): - , Tozman ECS Tulburări hematologice în bolile reumatice Curr Opinează Rheumatol , ( ): - , Tozman ECS Siclemie, hemofilie și hematologie Curr Opinează Rheumatol , ( ): - , Upchurch KS, Brettler DB Artropatie hemofilă În: Kelley W N Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Wild JH, Zvaifler NJ Hemartroza asociată cu terapia cu warfarină de sodiu Arthritis Rheum , ( ): - , York JR Tulburări musculo-scheletice în hemofilii Bailliere's Clin Rheumatol , ( ): - , CAPITOLUL Daniel F Battafarano, D O Există o relație etiologică între dezvoltarea neoplasmelor maligne și a sindroamelor reumatice? Evoluția bolilor reumatice este rareori similară cu tabloul clinic al tumorilor maligne Cu toate acestea, sindroamele reumatice se pot dezvolta cu diferite tumori, iar tumorile apar la persoanele care suferă de boli ale țesutului conjunctiv Aproape % dintre pacienții internați pentru neoplasme maligne prezintă diverse sindroame paraneoplazice Cel mai adesea, tulburările endocrine sunt detectate datorită producției ectopice de hormoni de către tumoră; ele alcătuiesc majoritatea tuturor sindroamelor paraneoplazice, care includ și modificări ale țesutului conjunctiv, ale sistemului sanguin și sindroame neuromusculare S-a stabilit o relație cauzală între unele sindroame reumatice și dezvoltarea unei tumori maligne De exemplu, dacă un pacient are o tumoare malignă, împotriva căreia a apărut o osteoartrită hipertrofică CAPITOLUL tia, apoi după rezecția tumorii dispar și manifestările aparatului locomotor Deși pentru majoritatea sindroamelor reumatice care apar la pacienții cu o tumoare, o astfel de relație neechivocă nu a fost identificată În plus, riscul de a dezvolta oncopatologie este afectat de utilizarea diferitelor medicamente imunosupresoare Care este relația dintre poliartrită și neoplasmele maligne? Poliartrita poate fi o manifestare a unei tumori latente Prezența unei legături între poliartrită și neoplasmele maligne este confirmată de următoarele fapte: O perioadă scurtă de timp (în medie luni) între debutul artritei seronegative și dezvoltarea unei tumori maligne Reducerea severității manifestărilor clinice ale artritei în timpul tratamentului tumorii Recidiva artrita cu recidiva tumorala Alte caracteristici ale cursului clinic care confirmă prezența unui neoplasm malign la un pacient includ artrita cu debut tardiv, afectarea articulației asimetrice, debutul acut, afectarea predominantă a articulațiilor extremităților inferioare, absența factorului reumatoid sau a nodulilor Ce sindroame paraneoplazice asociate cu afectarea sistemului musculo-scheletic se dezvoltă pe fondul unei tumori maligne existente? PARANEOPLASTIC MALIGN SINDROMUL TUMORILOR CARACTERISTICI ALE CURSULUI CLINIC Miopatie Dermatomiozita-polimiozita artropatie Osteoartropatie hipertrofică Amiloidoza Adenocarcinom Diferite tipuri de tumori mielom multiplu Guta secundara Poliartrita carcinomatoasa artropatie de tip Jaco Manifestări diverse Sindrom asemănător lupusului (poliartrită, serozită, pleurezie revărsată, test pozitiv pentru ANA) Vasculita necrozanta crioglobulinemie Boli mieloproliferative Tumori contigue sau tulburări de sânge carcinom pulmonar Diferite tipuri de tumori, primare sau recurente Boli limforeticulare Deteriorarea celulelor plasmatice Miozita se poate dezvolta pe fundalul unei tumori existente (simultan cu aceasta sau precedă apariția acesteia) Cel mai frecvent în cancerul pulmonar % din cazurile de amiloidoză primară sunt asociate cu mielom multiplu Sindromul colapsului tumoral % dintre femei suferă de cancer la sân Artropatie nedureroasă, neerozivă, deformantă în dezvoltare rapidă Istoricul tratamentului cancerului Vasculita cronica necrozanta de etiologie necunoscuta Sindrom Raynaud rezistent la terapie SECȚIUNEA VII BOLI GREUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Leziune complexă imună Sindromul distrofiei simpatice reflexe (SRSD) Sindromul umăr-braț Fasciită palmară și poliartrită Sclerodermie Boala Hodgkin Sindrom nefrotic Cancer ovarian SRSD progresează rapid Adenocarcinomul și tumorile carcinoide de ori mai frecvente la femei Poliarterita Leucemie cu celule păroase Manifestările clinice și modificările pe arteriograme sunt aceleași ca în poliarterită Polimialgia reumatică Asocierea cu malignitatea este dificil de stabilit, deoarece ambele boli au manifestări clinice similare și se observă o VSH crescută în ambele afecțiuni Celulita Cancer pancreatic Noduli subcutanati, artrita, eozinofilie Policondrita Boala Hodgkin Se dezvoltă rar pe fondul tumorilor maligne Artrita purulentă Cancer de colon Cauzat de flora intestinală Mielom multiplu Au fost descrise cazuri rare de artrită septică primară Necroza vârfurilor degetelor Diverse tipuri de tumori Se dezvoltă rapid pe fondul sindromului Raynaud sever Eritromelalgie Mieloproliferativă Durere severă cu arsură, eritem și boală Febră localizată Pentru: Caldwell DS Sindroame musculo-scheletice asociate cu malignitate În: Kelley WN și colab (eds) Manual de reumatologie Philadelphia, WB Saunders, , - ; cu permisiunea Care este relația directă dintre sindroamele musculo-scheletice și o tumoare malignă? Manifestările leziunilor metastatice, leucemia, limfoamele, precum și tumorile primare ale membranei sinoviale și ale țesutului osos depind direct de mecanismele patologice care stau la baza apariției unui neoplasm malign Pentru tumorile de sân și plămâni, metastazele la oasele tubulare lungi sau la nivelul coloanei vertebrale sunt tipice Cel mai adesea, artrita metastatică se dezvoltă în articulația genunchiului Există, de asemenea, o leziune metastatică a oaselor falangelor Leucemiile se prezintă uneori cu poliartrită simetrică sau migratoare sau dureri osoase Diagnosticul se stabilește pe baza rezultatelor unui test clinic de sânge și a microscopiei repetate a unui frotiu de sânge În leucemia acută, manifestările articulare sunt observate la aproximativ % dintre copii și % dintre pacienții adulți Durerea articulară se datorează infiltrației leucemice a membranei sinoviale De regulă, articulațiile gleznei sau genunchiului sunt afectate Durerea articulară severă nu corespunde datelor unei examinări obiective a articulației afectate Revărsatul articular este rar observat, o reacție inflamatorie moderat pronunțată se găsește în lichidul sinovial, uneori celule leucemice La cel puțin % dintre pacienți în perioada inițială a manifestărilor clinice (dureri osoase), nu există încă modificări la radiografii, iar pentru CAPITOLUL SINDROMAME REUMATICE ȘI NEOPLASME MALIGNE scintigrafia este utilizată pentru a detecta afectarea țesutului osos în stadiile incipiente Peste % dintre pacienții cu leucemie se plâng de dureri de spate Durerea articulațiilor sau osoase este cel mai bine tratată cu chimioterapie sistemică Durerea osoasă nocturnă este cea mai frecventă plângere musculo-scheletică la pacienții cu limfom Artrita este mai puțin frecventă și se datorează de obicei invaziei tumorii în zona subcondrală a osului Ocazional, pacienții cu limfom cu celule T dezvoltă poliartrită cronică neerozivă cu eritrodermie Cum se leagă cancerele cu dermatomiozită (DM) și polimiozită (PM)? Aproximativ % dintre pacienții adulți cu DM/PM au un neoplasm malign Probabilitatea prezenței unei tumori maligne la pacienții adulți (peste de ani) care suferă de DZ este mai mare comparativ cu pacienții care suferă de MP Debutul DM sau PM poate precede, poate apărea simultan sau poate apărea mai târziu decât este stabilit diagnosticul de malignitate Majoritatea pacienților au tumori comune, cum ar fi cancerul de sân, ovarian sau pulmonar (Combinația de DM și afecțiunile maligne ale copilăriei este rară ) La acești pacienți, concentrația de creatin kinaza singură și biopsia musculară sunt insuficiente pentru a diferenția între DM și PM La toți pacienții adulți cu semne noi de debut de DM sau PM, trebuie efectuat un istoric și un examen fizic detaliat, analize de laborator, radiografie toracică, mamografie, examen ginecologic și fibrocolonoscopie pentru a exclude o posibilă tumoră Care este relația dintre amiloidoză și mielomul multiplu? Amiloidoza este o boală caracterizată prin depunerea unei substanțe asemănătoare proteinelor insolubile în matricea extracelulară a unuia sau mai multor organe Amiloidoza asociată mielomului multiplu seamănă cu amiloidoza sistemică primară în ceea ce privește criteriile de vârstă (vârsta medie a pacienților este de de ani), predominanța pacienților de sex masculin și manifestările clinice, care în amiloidoza asociată mielomului multiplu nu diferă de cele din amiloidoza primară Leziunile cutanate se observă la % dintre pacienți (papule sau pete ceroase, noduli sau purpură non-trombocitopenică) Următoarea manifestare cea mai frecventă este insuficiența renală, cu sau fără proteinurie; urmată de cardiomiopatie restrictivă Complicațiile sistemului nervos cu tulburări senzoriomotorii se dezvoltă la aproximativ % dintre pacienți, se observă adesea sindromul de tunel carpian De asemenea, se găsesc adesea hepatosplenomegalie, macroglosie, leziuni bronșice și alveolare și deficiență secundară a factorului X La majoritatea pacienților cu amiloidoză asociată cu mielom multiplu, sunt detectate o paraproteină intactă în serul sanguin și proteina Bence-Jones în urină % din toate cazurile de amiloidoză primară sunt asociate cu mielom multiplu și - % dintre pacienții cu mieloidoză multiplă dezvoltă amiloidoză Ce este osteoartropatia hipertrofică? Osteoartropatia hipertrofică (GOA) este un sindrom care include: ( ) bătaie cu degetele și degetele de la picioare; ( ) periostita oaselor lungi; ( ) artrita SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Alocați GOA primar și secundar GOA primară este o patologie congenitală care se dezvoltă în copilărie Forma secundară este împărțită în generalizată și focală GOA generalizat secundar este cel mai adesea asociat cu boli maligne sau infecțioase, dar apare și cu boli cardiace congenitale, boli inflamatorii intestinale, ciroză, boala Graves sau talasemie GOA focal secundar se observă în hemipareză, anevrisme, arterita infecțioasă și ductus arteriosus permeabil Etiologia GOA este, în general, neclară, dar schimbarea degetelor în funcție de tipul de "bețișoare" se datorează acumulării de megacariocite și trombocite în vasele periferice ale degetelor A Schimbarea degetelor în funcție de tipul de "tatici de tobe" Se dezvoltă proliferarea celulelor țesuturilor moi ale patului unghiei și vârfurilor degetelor De obicei, unghia formează un unghi de * sau mai mult cu linia de proiecție a degetului Odată cu dezvoltarea "degetelor de tambur", proliferarea țesutului sub placa unghiei duce la o scădere a acestui unghi B O radiografie a articulației genunchiului arată un neoplasm subperiostal al țesutului osos în partea inferioară a diafizei femurale { săgeți) În dreapta, țesutul osos nou format este separat de stratul cortical vechi printr-o fâșie subțire de iluminare; în stânga, este definită o leziune osoasă subperiostală mai recentă (Din: Colecția de diapozitive clinice despre bolile reumatice) Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) În ce neoplasme maligne se dezvoltă vasculita ca manifestare a sindromului paraneoplazic? Cel mai adesea, vasculita se găsește în leucemii și limfoame, dar poate fi observată și în tumorile solide Ca element al sindromului paraneoplazic, apare adesea vasculita necrozantă De asemenea, a fost descrisă dezvoltarea purpurei Henoch-Schonlein, vasculita sistemică care afectează arterele de dimensiuni medii și vasculita granulomatoasă Cea mai caracteristică manifestare reumatică a leucemiei cu celule păroase este vasculita periarterita nodosă Vasculita poate precede, poate apărea simultan sau poate apărea mai târziu CAPITOLUL SINDROMAME REUMATICE ȘI NEOPLASME MALIGNE vor fi diagnosticați cu o tumoare malignă Mecanismele posibile pentru dezvoltarea vasculitei în sindromul paraneoplazic includ formarea de complexe imune, afectarea vasculară directă de către anticorpi la celulele endoteliale sau deteriorarea directă a endoteliului de către celulele leucemice (de exemplu, în leucemia cu celule păroase) Definiți sindromul Sweet Aceasta este o dermatoză acută neutrofilă, însoțită de o creștere a temperaturii corpului, mimând tabloul clinic al vasculitei În cel puțin % din cazuri, se dezvoltă la pacienții cu tumori, cel mai adesea cu leucemie mieloidă acută, deși a fost descrisă combinația sa cu alte neoplasme maligne Principalele semne ale sindromului Sweet: • debut acut cu noduli sau pete ridicate, adesea dureroase, pe pielea extremităților, feței, gâtului sau trunchiului; • febră; • leucocitoză neutrofilă periferică; • Biopsia evidențiază infiltrate neutrofile dense în derm fără vasculită concomitentă Ce sindroame reumatice se dezvoltă la pacientele cu cancer ovarian? • Dermatomiozita/polimiozita • Fasciita palmară și artrită • Sindromul umăr-mână • Sindrom asemănător lupusului • Dermatoza acuta neutrofila insotita de febra • Sindromul de tunel carpian • Capsulita adezivă • Fibromialgie • Test pozitiv pentru anticorpi antinucleari I Descrieți manifestările fasciitei palmare și artritei, precum și sindromul mâinii și umărului Fasciita palmară și artrita și sindromul umăr-mână sunt diferite variante ale sindromului de distrofie simpatică reflexă (SRSD) Fasciita palmară și artrita clasică se observă în cancerul ovarian, deși acest sindrom nu este exclus în alte neoplasme maligne Sindromul fasciitei palmare și artritei se caracterizează prin dezvoltarea durerii, umflarea, limitarea mobilității și labilitatea vasomotorie la nivelul membrului afectat, similare manifestărilor SDDS Caracteristicile tabloului clinic care îl deosebesc de SRSD clasic sunt următoarele: ( ) artrită simetrică severă de natură inflamatorie asemănătoare cu artrita reumatoidă; ( ) implicarea bilaterală a membrelor (implicarea bilaterală în SDDS apare doar în % din cazuri); ( ) asocierea cu malignitatea Când membrele inferioare sunt afectate, se dezvoltă fasciita plantară Examenul histologic evidențiază fibroză a țesuturilor lezate cu infiltrare de fibroblaste și celule mononucleare În acest caz, depunerea de colagen, ca în sclerodermie, nu este observată, iar la examinarea capilarelor patului unghial de pa- SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE tologia nu este detectată Depozitele de IgG în țesutul aponevrozei palmare și prezența unor titruri scăzute de anticorpi antinucleari la unii pacienți sugerează implicarea mecanismelor imune Efectul tratamentului cu AINS și glucocorticosteroizi, blocarea ganglionilor simpatici și/sau fizioterapie este diferit Detectarea fasciitei palmare și a artritei la un pacient indică un prognostic prost, deoarece acest sindrom apare de obicei după metastaza tumorală Îndepărtarea tumorii poate duce la o îmbunătățire dramatică a stării membrelor afectate Clinic, sindromul umăr-mână este mai blând decât sindromul fasciitei palmare și artritei și se observă mai des în cancerul ovarian și cancerul pulmonar cu localizare în șanțul superior (tumora Pancoast) Durerea în articulația umărului cu pierderea mobilității se datorează dezvoltării capsulitei adezive, mâna membrului rănit se umflă și devine "de lemn", se observă semne de labilitate vasomotorie Efectul regimurilor de tratament convenționale pentru SRDM variază Ce tumori maligne se pot dezvolta pe fondul bolilor țesutului conjunctiv? Legătura dintre bolile țesutului conjunctiv si tumori maligne BOALA ȚESUT CONJUNCTIV Lupus eritematos sistemic Lupus eritematos discoid sindromul Sjögren Artrita reumatoida sclerodermie Osteomielita boala lui Paget Fasciita eozinofilă Limfogranulomatoza TUMOARE MALIGNA Boli ale țesutului limforreticular Epiteliom al celulelor keratinizate Boli ale țesutului limforreticular (risc crescut de dezvoltare de de ori) Boli ale țesutului limforreticular (riscul de dezvoltare crește de - ori chiar și în absența terapiei imunosupresoare) Carcinom cu celule alveolare Adenocarcinomul esofagului ? Cancer mamar Epiteliom al celulelor keratinizate Sarcom osteogen Tumori din celulele limfoide Limfom PECULIARITĂȚI CURS CLINIC Limfadenopatie, splenomegalie Găsit în plăci care există de peste de ani Apar atât în sindromul Sjögren primar, cât și în cel secundar Probabilitatea de dezvoltare depinde mai mult de durata cursului RA decât de severitatea bolii Fibroza pulmonară metaplazia lui Barrett Sunt descrise cazuri de depistare a cancerului de sân în timpul manifestărilor inițiale ale sclerodermiei Osteomielita cronică cu ulcerații ale pielii Se dezvoltă în locurile de leziune la mai puțin de % dintre pacienți Anemie aplastică, trombocitopenie, boala Hodgkin Se dezvoltă la peste % dintre pacienți Pentru: Caidwell DS Sindroame musculo-scheitale asociate cu malignitate În: Kelley WN et al, (eds) Manual de reumatologie Philadelphia, WB Saunders, , - ; cu permisiunea CAPITOLUL Cum sunt legate dezvoltarea unei tumori maligne și utilizarea medicamentelor pentru tratamentul bolilor țesutului conjunctiv (CTD)? Diverse medicamente imunosupresoare sunt utilizate pentru a trata CTD, inclusiv agenți de alchilare (ciclofosfamidă, clorambucil), analogi de bază purinică (azatioprină) și analogi de acid folic (metotrexat) Terapia zilnică pe termen lung sau utilizarea unor doze cumulate mari de medicamente alchilante sunt semnificativ asociate cu un risc crescut de a dezvolta tumori ale sistemului sanguin la ani după retragerea medicamentului Consumul pe termen lung de ciclofosfamidă pe cale orală duce, de asemenea, la o creștere pronunțată a riscului de a dezvolta o tumoră a vezicii urinare, care se datorează excreției metaboliților acroleinei în urină Pacienții care primesc terapie parenterală cu puls cu ciclofosfamidă pentru nefrită lupică sau encefalită trebuie monitorizați în mod regulat, deoarece au un risc crescut de a dezvolta tumori ale sistemului sanguin Studiile moderne au confirmat că terapia cu puls (lunar) cu ciclofosfamidă parenterală este mai puțin cancerigenă decât ciclofosfamida orală zilnică Azatioprina în doze mari (> mg/zi) crește riscul de apariție a bolilor limfoproliferative la pacienții cu poliartrită reumatoidă de ori comparativ cu pacienții cu poliartrită reumatoidă care nu iau acest medicament Utilizarea de doze mici de metotrexat pe cale orală săptămânal nu pare să fie asociată cu un efect oncogen, deși au fost descrise mai multe cazuri de limfoame non-Hodgkin Anularea metotrexatului duce la regresia tumorii În artrita reumatoidă rezistentă se utilizează iradierea totală a țesutului limfoid sau iradierea totală a întregului corp Acest lucru crește riscul de a dezvolta boli mieloproliferative, deși atât artrita reumatoidă în sine, cât și terapia imunosupresoare anterioară (înainte și după iradiere) contribuie, de asemenea, la dezvoltarea complicațiilor oncohematologice Medicamente imunosupresoare utilizate pentru a trata bolile țesutului conjunctiv și efectul lor oncogen EFECT ONCOGEN AL MEDICAMENTULUI Ciclofosfamidă PO Agenți de alchilare parenterali Azatioprină Radioterapia țesutului limfoid total/iradierea întregului corp Metotrexat (doze mici) Cancer de vezică urinară, tumori ale sistemului sanguin Tumori ale sistemului sanguin Leucemie mieloidă acută, limfoame non-Hodgkin Limfom non-Hodgkin Boala carcinomului bazocelular, risc de carcinom oscelular Inc de dezvoltare a limfoamelor non-Hodgkin (?) Literatură aleasă Abu-Shakra M , Guillemin F , Lee P Cancer în scleroza sistemică Arthritis Rheum , : - , Caldwell DS Sindroame musculo-scheletice asociate cu magnezia În: Kelley WN, Harris Jr ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie Philadelphia WB Saunders, , - SECȚIUNEA VIII BOLI REUMATICE ȘI TULBURĂRI METABOLICE Dickinson CJ Etiologia clubbing-ului și osteoartropatiei hipertrofice EURO J Clin Invest , : - , Kyle RA, Gertz MA Amiloidoza sistemică Crit Rev oncol Hematol , : - , Moreland LW, Brick JE, Kovach RE și colab Dermatoza neutrofilă febrilă acută (sindromul Sweet): O revizuire a literaturii cu accent pe manifestările musculo-scheletale Semin Arthritis Rheum , : - , Naschitz JE, Rosner I , Rozenbaum M și colab Tulburări reumatice asociate cancerului: indicii pentru neoplazia ocultă senior Arhtritis Rheum , : - , Patel AM, Davila DG, Peters SG Sindroame paraneoplazice asociate cu cancerul pulmonar Clinica Mayo Proc , : - , Pfinsgraff J , Buckingham RB, Killian PJ și colab Facita palmară și artrită cu neoplasme maligne: un sindrom paraneoplazic Semin Arthritis Rheum , : - , Rennie JAN, Auchterlone IA Manifestări reumatologice ale leucemiilor și bolii grefă vs gazdă Clin Rheumatol , : - , Sanchez-Guerrero J , Gutierrez-Urena S , V Daller A et al Vasculita ca sindrom paraneoplazic: Raportul a cazuri și trecerea în revistă a literaturii } Rheumatol , : - , Schwarzer AC, Fryer J , Preston SJ și colab Carcinomul adenoscuam metastatic care se prezintă ca o monoartrită acută cu o trecere în revistă a literaturii J Orthop Rheum , : - , Sigurgeirsson B , Lindelof B , Edhag O , Alexander E Risc de cancer la pacientii cu dermatomiozita sau polimiozita N Engl J Med , : - , Silman AJ, Petrie J , Hazelman BL, Evans SJW Cancer limfoproliferativ și maiignitate la pacienții cu artrită reumatoidă tratați cu azatioprină: un studiu de urmărire de de ani Ann Rheum Dis : - , IX Boli ale oaselor și articulațiilor Nu pot înțelege de ce oamenii care au peste % apă ar trebui să sufere de reumatism la cea mai mică creștere a umidității atmosferice John W Strutt (Baron Reilly) ( - ), fizician englez care a descoperit argonul CAPITOLUL ARTROZĂ Scott Vogelgesang, MD Definiți osteoartrita Osteoartrita este o boală progresivă lent a sistemului musculo-scheletic, care afectează de obicei articulațiile mâinilor (în special articulațiile implicate în ciupirea), coloana vertebrală și extremitățile inferioare care suportă greutăți (șolduri, genunchi) Este cea mai frecventă boală articulară și una dintre principalele cauze de dizabilitate la persoanele în vârstă Se caracterizează prin durere, crepitus, rigiditate după imobilizarea articulației și o scădere a amplitudinii de mișcare a acesteia Tabloul clinic al bolii se datorează leziunilor cartilajului articular și țesutului osos subiacent Nu există simptome generale, iar semnele de inflamație a articulațiilor (dacă există) sunt ușoare Enumerați alte cinci nume pentru osteoartrita • Osteoartrita • Boala de degenerare articulară • Artrita hipertrofică • Boala de degenerare a discurilor intervertebrale (dacă coloana vertebrală este deteriorată) • Osteoartrita generalizata (sindrom Kellgren [Kellgren]) Ce factori determină dezvoltarea osteoartritei? Osteoartrita poate apărea ca urmare a diferitelor influențe externe (de exemplu, leziuni) și cu un stres excesiv asupra articulației, ducând la deteriorarea cartilajului articular sau a țesutului osos subiacent Cu exerciții fizice normale, osteoartrita se poate dezvolta și dacă modificările patologice ale cartilajului, oaselor, sinoviului sau ligamentelor și mușchilor care susțin articulația sunt cauzate de orice proces primar Enumerați semnele patologice ale osteoartritei Din timp Umflarea cartilajului articular Dezintegrarea cadrului de colagen al țesutului cartilajului SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Sinteza crescută de proteoglicani de către condrocite cu eliberare simultană din celulele deteriorate a diferitelor enzime care distrug matricea cartilajului Creșterea conținutului de apă din țesutul cartilajului Târziu Distrugerea proteoglicanilor de către enzime (proteaze) prevalează asupra proceselor de recuperare, ceea ce duce la o scădere a conținutului de proteoglicani din țesutul cartilajului Există subțierea și înmuierea cartilajului articular (în timp, îngustarea spațiului articular devine vizibilă la radiografii) Există crăpături și fragmentare a cartilajului articular Procesele reparatorii nu sunt capabile să împiedice dezvoltarea modificărilor patologice Țesutul osos subiacent este expus, iar lichidul sinovial, sub influența gravitației, pătrunde în os Aceasta duce la apariția chisturilor subcondrale, găsite pe radiografii În zona subcondrală, apar zone de osteoscleroză, iar formarea osteofitelor (sub formă de "pinteni") este, de asemenea, observată ca urmare a restructurării și hipertrofiei țesutului osos Aceste procese patologice duc la îngustarea spațiului articular, scleroza subcondrală, formarea de chisturi (geode) și osteofite, care se găsesc pe radiografiile pacienților care suferă de osteoartrită Enumerați semnele clinice ale osteoartritei Dureri la nivelul articulațiilor afectate Durerea crește odată cu activitatea fizică și scade în repaus Rigiditatea matinală (dacă există) nu durează mai mult de de minute Rigiditate după perioade de imobilizare a articulației ("fenomen gel") O creștere a dimensiunii articulațiilor Instabilitatea articulațiilor Limitarea intervalului de mișcare în articulație Atrofie musculară periarticulară Crepitus Ce este crepitus? Un scrâșnet, trosnet sau scârțâit, auzit în timpul mișcării în articulațiile afectate, apare din cauza unei încălcări a congruenței (corespondenței) suprafețelor articulare Crepitusul poate să nu fie însoțit de durere, dar adesea îngrijorează pacienții Enumerați articulațiile afectate de osteoartrita primară (idiopatică) • Articulațiile interfalangiene distale ale mâinilor • Articulațiile interfalangiene proximale ale mâinilor • Primele articulații metacarpian-carpiene ale mâinii • Articulaţiile acromioclaviculare • Articulațiile șoldului • Articulațiile genunchiului CAPITOLUL ARTROZĂ • Primele articulații tibia-falangiene ale piciorului • Articulațiile intervertebrale ale coloanei cervicale și lombo-sacrale Enumerați articulațiile, a căror înfrângere este atipică pentru osteoartrita primară (idiopatică) • Articulațiile metacarpofalangiene ale mâinii • Articulațiile încheieturii mâinii • Articulațiile cotului • Articulațiile umărului • Articulațiile gleznei • Articulațiile metatarsofalangiene - ale piciorului Dacă se găsește o leziune a articulațiilor "atipice", este necesar să se caute un proces patologic primar, deoarece în acest caz osteoartrita este cel mai probabil secundară Ce modificări ale parametrilor de laborator se găsesc în osteoartrita? Rezultatele studiilor de laborator sunt nespecifice • VSH este de obicei în limite normale • Factorul reumatoid nu este detectat • Anticorpii antinucleari nu sunt detectați • Rezultatele studiului lichidului sinovial: - vâscozitate ridicată cu un simptom de "fir" bine marcat; - lichid transparent, galben; - leucocitoza nu depaseste de obicei - /mm ; - cristalele și agenții patogeni sunt absenți (rezultate negative ale culturii) Enumerați modificările radiografice caracteristice osteoartritei folosind abrevierea "ABCDES" A - Anchiloză, Aliniere (anchiloză, modificări): fără anchiloză; se observă modificări ale formei spaţiului articular B - Os (os): mineralizarea osoasa nu este perturbata; osteoscleroza subcondrala; excrescențe marginale ale țesutului osos (osteofite, "pinteni") C Cartilaj (cartilaj): fără calcificare a cartilajului; îngustarea neuniformă a spațiului articular (în articulațiile care poartă sarcina de greutate, cartilajul dispare din zonele de presiune maximă) D - Deformări (deformare): deformări sub formă de noduli Bouchard sau Heberden, sunt afectate articulațiile "tipice" (întrebările și ) E - Eroziuni (eroziune): fără eroziune; simptom de aripi de pescăruş în osteoartrita erozivă SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR S - Semn lent (manifestare lentă): progresie lentă a procesului; nu există modificări patologice specifice în țesuturile moi sau unghiile; un simptom al "golului" în boala de degenerare a discului (acumularea de azot în spațiile intervertebrale) Pentru a identifica îngustarea spațiului articular în articulațiile extremităților inferioare, este necesar să se efectueze o examinare cu raze X în poziția în picioare a pacientului A Pe radiografia articulației genunchiului unui pacient care suferă de osteoartrita, osteoscleroză subcondrală, chisturi, osteofite și îngustarea spațiului articular din partea medială se observă (săgeată) C Radiografie a coloanei lombare a unui pacient care suferă de osteoartrită (boală de degenerare a discului), proiecție anterioară Observați îngustarea spațiilor intervertebrale, osteofite și simptomul "golului" (săgeată) Cum sunt clasificate osteoartrita? • Osteoartrita primară sau idiopatică Izolat: - afectarea mainilor (nodulii Heberden si Bouchard, afectarea primelor articulatii metacarpian-carpiane); - afectarea mâinilor (osteoartrita erozivă, inflamatorie); - afectarea picioarelor (primele articulații metatarsofalangiene); - afectarea articulațiilor șoldului; - afectarea articulațiilor genunchiului; - afectarea articulațiilor coloanei vertebrale (inclusiv hiperostoză scheletică idiopatică difuză [DIHS]) Generalizat (sindrom Kellgren) • Osteoartrita secundară Există trăsături epidemiologice caracteristice ale osteoartritei primare (idiopatice)? • Boala este tipică pentru persoanele în vârstă • Femeile se îmbolnăvesc mai des decât bărbații CAPITOLUL ARTROZĂ • Dovezile radiografice ale osteoartritei se găsesc la peste - % dintre persoanele cu vârsta peste de ani • Aproximativ - % din populatia adulta prezinta manifestari clinice de osteoartrita Unde sunt situate nodurile lui Heberden și Bouchard? Creșterea țesutului osos (osteofite sau "pintenilor") în zona articulațiilor interfalangiene distale se numește noduri Heberden, iar în zona articulațiilor interfalangiene proximale - nodurile lui Bouchard (vezi figura) Aceste deformări au ca rezultat deviații palmare și ulnare ale falangelor distale Nodulii Heberden sunt de ori mai frecventi la femei Există o predispoziție genetică la formarea de noduli Dacă mama avea noduli Heberden, atunci riscul de a dezvolta astfel de modificări la fiica ei este dublat în comparație cu o femeie a cărei mamă nu a suferit de ei Valoarea diagnostică a nodulilor Bouchard și Heberden este că aceste modificări sunt tipice numai pentru osteoartrita primară, care nu sunt asociate cu nicio boală a sistemului musculo-scheletic Ganglionii Heberden (articulațiile interfalangiene distale) și nodulii lui Bouchard (articulațiile interfalangiene proximale) la o femeie cu osteoartrită (Din: The Clinical Slide Collection on the Rheumatic Diseases Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) Cine este Heberden? William Heberden a fost un medic care a trăit în secolul al XVIII-lea și a adus contribuții semnificative la cardiologie, medicina preventivă și reumatologie El a descris pentru prima dată nodulii din zona articulațiilor interfalangiene distale în osteoartrită, care acum poartă numele lui Pe baza observațiilor sale clinice, a fost creată prima clasificare a artritei Enumerați factorii de risc care contribuie la dezvoltarea osteoartritei • Obezitatea • Factori ereditari (genetici) (în special osteoartrita articulaţiilor interfalangiene distale) • Vârsta • Antecedente de leziuni articulare SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR • Încălcarea mecanicii articulației (de exemplu, deformarea severă în varus sau valgus a articulației genunchiului) • Fumatul (poate contribui la dezvoltarea degenerarii discurilor intervertebrale) Obezitatea este un factor predispozant pentru dezvoltarea osteoartritei? Întrebare controversată Obezitatea este un factor de risc incontestabil pentru dezvoltarea osteoartritei, în special la nivelul articulației genunchiului, și într-o măsură mai mică la nivelul articulațiilor mâinilor Scăderea în greutate (înainte de apariția simptomelor osteoartritei) duce la un risc redus de a face aceasta Una dintre versiunile care explică legătura dintre excesul de greutate și apariția osteoartritei este că obezitatea crește sarcina asupra articulațiilor și suprafețele articulare se uzează mai repede Această ipoteză, deși pare evidentă, nu este acceptată de toți clinicienii Cert este că obezitatea nu este asociată cu osteoartrita articulației șoldului, ceea ce contrazice această ipoteză Alergarea, inclusiv joggingul, predispune la dezvoltarea osteoartritei? Traumele anterioare ale articulației și stresul constant asupra acestora predispun la dezvoltarea osteoartritei Se pune întrebarea dacă alergătorii prezintă un risc crescut de osteoartrită la genunchi și șold Studiile efectuate pe această temă nu au evidențiat o creștere a incidenței osteoartritei la nivelul articulației genunchiului și șoldului sau vreo plângere cu privire la funcția articulațiilor genunchiului la alergători în comparație cu grupul de control Pe de altă parte, o observație (fără grup de control) a constatat că alergătorii care au dezvoltat osteoartrita au alergat pe distanțe mai mari pe săptămână decât cei fără boală În cele din urmă, o creștere a incidenței osteoartritei șoldului a fost demonstrată la alergători în comparație cu martorii Până în prezent, majoritatea dovezilor disponibile sugerează că, în absența unei leziuni articulare anterioare, incidența osteoartritei la genunchi sau șold la alergători este aceeași ca și în populația generală Ce factori împiedică dezvoltarea osteoartritei? Osteoporoza Faptul este că înmuierea țesutului osos din apropierea cartilajului articular îl protejează de deteriorare Prin urmare, fumatul poate preveni într-o oarecare măsură apariția osteoartritei, contribuind la dezvoltarea osteoporozei Ce este erozivă, inflamatorie, osteoartrita? Este o formă de osteoartrită primară care apare predominant la femeile peste de ani Uneori se numește boala lui Crane (Cran) Sunt afectate articulațiile interfalangiene distale și proximale, primele articulații metacarpian-carpiene ale mâinii și primele articulații metatarsofalangiene ale piciorului În această boală, simptomele inflamației articulare prevalează asupra modificărilor degenerative ale acestora Pot apărea "atacuri" inflamatorii dureroase la nivelul articulațiilor afectate Acești pacienți sunt adesea diagnosticați greșit cu artrită reumatoidă Cu toate acestea, această boală, spre deosebire de artrita reumatoidă, nu este însoțită de simptome generale; articulațiile metacarpofalangiene, radiocarpiane și - metatarsofalangiene nu sunt implicate în proces În analizele de sânge de laborator, valoarea VSH este în limitele normale, iar factorul reumatoid și ANA nu sunt detectate În plus, radiografiile relevă semne caracteristice ale osteoartritei - CAPITOLUL ARTROZĂ osteofite și "eroziuni" centrale, formând simptomul patognomonic al "aripilor de pescărș" sau "T inversat" (vezi figura) Vă rugăm să rețineți că în osteoartrită, spre deosebire de artrita inflamatorie (inclusiv poliartrita reumatoidă), nu există eroziuni adevărate care apar în zonele lipsite de membrana sinovială ("zonele goale") (capitolele și ) La pacienții cu osteoartrită erozivă care apar cu "atacuri", este necesar să se excludă prezența gutei și a altor artrite cristaline (pseudogută) Radiografia mâinii unui pacient care suferă de osteoartrita erozivă a articulațiilor interfalangiene distale și proximale Observați simptomul "aripilor de pescărș" (săgeți), care este patognomonic pentru această boală Definiți osteoartrita generalizată Osteoartrita generalizata este o forma de osteoartrita, numita si sindromul Kellgren Această boală este diagnosticată atunci când un pacient are mai multe articulații afectate aparținând a cel puțin patru grupuri diferite, a căror implicare în procesul este tipică osteoartritei Boala Kellgren se manifestă adesea chiar înainte ca pacientul să atingă vârsta de - de ani Modificările constatate pe radiografie, de regulă, sunt mai pronunțate decât manifestările clinice Osteoartrita generalizată poate fi definită ca o evoluție mai severă a osteoartritei obișnuite, deși unii cercetători consideră că, în acest caz, pacienții au un defect în colagenul de tip II și de tip IX (de exemplu, o modificare a compoziției de aminoacizi a colagenului), care duce la distrugerea mai rapidă a cartilajului Ce este DIGS? DIHS, hiperostoză scheletică difuză idiopatică Această boală se mai numește și boala Forestier și hiperostoză anchilozantă DIHS este adesea diagnosticat cu spondilită anchilozantă sau osteoartrita coloanei vertebrale Cu toate acestea, nu este clasificată ca o artropatie, deoarece nu se găsesc modificări ale cartilajului articular, osului subiacent sau membranei sinoviale DIGS este însoțită de osificarea aparatului ligamentar al acelor părți ale coloanei vertebrale care sunt supuse celor mai mari sarcini De regulă, regiunea toracală este implicată în proces; Clinic, boala se manifestă prin durere și mobilitate limitată Înfrângerea regiunii cervicale duce la dezvoltarea disfagiei SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR DIHS se găsește la aproximativ % dintre persoanele în vârstă și adesea această boală este combinată cu diabetul zaharat de tip II Descrieți modificările pe radiografie care sunt caracteristice DIGS Pe radiografii, se determină osificarea "împrăștiere" a ligamentului longitudinal anterior pe patru sau mai multe vertebre, în timp ce mineralizarea țesutului osos este în limitele normale Ligamentul longitudinal anterior cu depozite de calciu este vizibil ca o bandă radioopacă separată de suprafața anterioară a corpurilor vertebrale printr-o linie subțire de iluminare (vezi figura) De asemenea, poate fi detectată osificarea altor ligamente sau tendoane ale scheletului extremităților În același timp, înălțimea spațiilor discale nu este modificată, nu este detectată implicarea articulațiilor intervertebrale și a articulațiilor sacroiliace în proces, ceea ce facilitează diagnosticul diferențial al DIHS cu osteoartrita și spondilita anchilozantă Radiografia laterală a coloanei vertebrale toracice arată calcificarea ligamentului longitudinal anterior pe patru vertebre Observați prezența spațiului dintre ligamentul calcificat și suprafața anterioară a corpurilor vertebrale (săgeți) Care este diferența dintre osteoartrita primară și secundară? Osteoartrita secundară în manifestările sale clinice nu este diferită de cea idiopatică, cu excepția faptului că cauza osteoartritei secundare este un factor etiologic specific și orice articulație poate fi afectată Prin urmare, în cazul implicării în procesul articulațiilor "atipice", este necesar să se caute cauza primară a osteoartritei Un exemplu clasic este osteoartrita articulațiilor metacarpofalangiene, care se dezvoltă pe fondul hemocromatozei Enumerați câteva boli care pot fi însoțite de apariția osteoartritei secundare rănire boli congenitale articulatia soldului boala Legg-Calve-Perthes Luxația congenitală a șoldului CAPITOLUL ARTROZĂ Epifiza deplasată a capului femural Aplatizarea congenitală a acetabulului Displazie Displazia pineală Displazia spondiloepifizare Încălcarea mecanicii articulațiilor Sindromul de hipermobilitate articulară Lungime inegală a piciorului Deformări în varus/valgus scolioza Boala metabolică Hemocromatoza Ocronoza boala lui Gaucher Hemoglobinopatii Boli ale sistemului endocrin Acromegalie Hipotiroidismul Hiperparatiroidism neuropatie Diabet Sifilis boala lui Paget Rezultatul oricărui proces inflamator în articulație Ce medicamente sunt eficiente în tratamentul osteoartritei? Până în prezent, niciun medicament nu este capabil să oprească sau să inverseze cursul bolii Terapia simptomatică este utilizată pentru a ameliora simptomele și pentru a crește gama de mișcare a articulației AINS sunt utilizate pe scară largă La examinarea unui număr mare de pacienți, avantajele oricărui medicament din acest grup în tratamentul osteoartritei nu au fost dezvăluite, cu toate acestea, eficacitatea lor la diferiți pacienți variază foarte mult, astfel încât medicamentul trebuie selectat individual Din păcate, administrarea de AINS este adesea însoțită de reacții adverse, uneori destul de grave Dintre ceilalți agenți, salicilații neacetilați sunt destul de eficienți, care au mai puține ulcerogenitate și nefrotoxicitate Anal-gesica, precum acetaminofenul (paracetamolul), sunt de asemenea folosite cu rezultate bune Un studiu recent a arătat că acetaminofenul este la fel de eficient ca ibuprofenul în tratamentul osteoartritei genunchiului (a fost efectuat un curs scurt de terapie) Utilizarea corticosteroizilor (pe cale orală sau parenteral) nu este recomandată Cum se începe tratamentul unui pacient cu un curs clasic de osteoartrită? O abordare rațională a tratamentului unui pacient care suferă de osteoartrită include utilizarea acetaminofenului - mg la fiecare ore, în funcție de starea pacientului Dacă efectul nu este observat, atunci este necesar să se prescrie salicilați neacetilați Salsalat sau trisalicilat de colină-magneziu se utilizează în doze uzuale de mg de - ori pe zi Pentru a controla terapia, este important să se monitorizeze concentrația de salicilați din serul sanguin În absența unei dinamici pozitive, se folosesc AINS cu acțiune scurtă, cum ar fi ibuprofenul sau naproxenul Sle SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Este recomandabil să utilizați cea mai mică doză eficientă de medicamente și/sau să prescrieți medicamente o dată la două zile (conform unei scheme intermitente) Există metode chirurgicale pentru tratamentul modificărilor articulare severe în osteoartrita? Metodele chirurgicale de tratament sunt utilizate cel mai adesea pentru osteoartrita articulațiilor șoldului și genunchiului, mai rar pentru osteoartrita primului metacarpian și a primei articulații metatarsofalangiene și chiar mai rar pentru leziunile articulațiilor interfalangiene distale și proximale Aproximativ % din toate operațiile de înlocuire a genunchiului și șoldului sunt efectuate pentru osteoartrită Dispariția durerii și restabilirea funcției articulare sunt observate la aproape % dintre pacienții care au suferit înlocuirea completă a articulației cu o proteză Frecvența complicațiilor după astfel de operații, care necesită revizuirea protezei, variază foarte mult, în medie de - % pe o perioadă postoperatorie de ani Enumerați indicațiile pentru înlocuirea totală a articulației în caz de artroză a articulației șoldului sau genunchiului Dacă pacientul are una sau mai multe dintre următoarele indicații, atunci trebuie luată în considerare o înlocuire completă a articulației • Sindrom de durere severă, rezistentă la terapia medicamentoasă • Pierderea mobilității în articulație • Incapacitatea de a urca mai mult de un etaj din cauza durerii • Incapacitatea de a sta nemișcat mai mult de - de minute din cauza durerii • Tulburări constante de somn din cauza durerii Enumerați tratamentele non-medicamentoase și nechirurgicale care ușurează viața pacienților cu osteoartrită? Reducerea excesului de greutate corporală Restul articulațiilor afectate Exerciții care mențin forța musculară și previn atrofia musculară Utilizarea bastoanelor, cârjelor, "mergătoarelor" Bandaj, atela (longuri pentru articulațiile metacarpiene; genunchiere, dispozitive de fixare pentru articulația gleznei) Băi de parafină pentru mâini (se pot face acasă) Guler de gât Tracțiunea coloanei cervicale Injecții locale cu corticosteroizi Diatermie Aplicarea locală a unguentelor iritante Aplicații de capsaicină în zona articulațiilor (spre deosebire de unguentele iritante local, aceasta determină o scădere a concentrației de substanță P în terminațiile nervoase, ceea ce duce la o scădere a numărului de impulsuri dureroase) Stimularea electrică transcutanată a fibrelor nervoase (eficacitatea acestei metode este ambiguă, dar îi ajută bine pe unii pacienți) Căldură și frig pe zona articulației afectate Învățarea pacientului modul corect de viață Branțuri care reduc sarcina asupra articulațiilor la mers Hidroterapie CAPITOLUL ARTROZĂ Ce rol joacă kinetoterapie în tratamentul osteoartritei? Efectuarea unui complex special conceput de exerciții terapeutice ajută la creșterea amplitudinii de mișcare a articulației, la îmbunătățirea funcției acesteia și la reducerea durerii S-a demonstrat că exercițiile sub supravegherea unui instructor în sala de sport, inclusiv mersul pe jos, duc la o îmbunătățire vizibilă a funcției articulațiilor și la scăderea durerii; starea de sănătate a pacienților se îmbunătățește, tonusul psihologic crește Cu toate acestea, este necesar să se avertizeze pacienții împotriva exercițiilor care includ greutăți Ridicarea și transportul greutăților grele agravează starea cartilajului articular și a osului subiacent Pentru astfel de pacienți, exercițiile aerobice sunt necesare pentru a crește gama de mișcare a articulațiilor afectate, pentru a întări mușchii, dar fără a crește sarcina de greutate a articulațiilor afectate Este foarte important să alegeți un set individual de exerciții care să corespundă capacităților pacientului și, de asemenea, ușor și distractiv de efectuat Pentru persoanele care suferă de osteoartrită, înotul este indicat în special Într-o piscină cu apă caldă, pacientul poate efectua diverse mișcări în articulațiile afectate, antrenează anumite grupe musculare, îmbunătățind în același timp activitatea sistemului cardiovascular, iar toate acestea nu sunt însoțite de o creștere semnificativă a sarcinii asupra articulațiilor În plus, se recomandă mersul cu bicicleta, mersul pe jos și schiul Ce markeri serologici sunt utilizați pentru a diagnostica sau monitoriza osteoartrita? Osteoartrita este caracterizată prin afectarea degenerativă a cartilajului articular, cu modificări asociate în țesutul osos subiacent S-a dovedit că determinarea concentrației de molecule care alcătuiesc cartilajul sau matricea osoasă în serul sanguin sau lichidul sinovial facilitează diagnosticul bolii și ajută la monitorizarea dinamicii bolii Au fost evaluați mai mulți "candidați" pentru rolul de marker de diagnostic al osteoartritei, inclusiv proteoglicani, proteinaze, citokine, interleukine și alte molecule care sunt componente ale matricei Sulfatul de Keratan este cel mai potrivit pentru acest rol La pacienții care suferă de osteoartrită, conținutul de keratan sulfat în serul sanguin și în lichidul sinovial este mai mare decât în grupul de control Cu toate acestea, la mulți pacienți cu osteoartrită, este la fel ca în grupul de control În plus, odată cu progresia bolii, această valoare practic nu se schimbă Din aceste motive, valoarea diagnostică a determinării concentrației substanțelor de mai sus rămâne neclară, deși cercetările în acest domeniu continuă Care este evoluția clinică a osteoartritei? De regulă, modificările cartilajului articular în osteoartrita nu se manifestă clinic de mulți ani Cu toate acestea, la majoritatea pacienților, modificările articulațiilor cresc Rata de formare a modificărilor degenerative este diferită, dar atunci când apar simptomele, boala, de regulă, progresează rapid În cazuri foarte rare, osteoartrita se stabilizează sau chiar, din motive necunoscute, se constată o îmbunătățire a stării pacienților Dar, în marea majoritate a cazurilor, osteoartrita duce la limitări severe ale intervalului de mișcare în articulația afectată și la creșterea treptată a dizabilității la pacienți Potrivit celui mai recent raport al Serviciului Național de Sănătate din SUA, - % dintre pacienții cu osteoartrită își pierd capacitatea de a efectua o activitate fizică zilnică normală SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Literatură aleasă AltmanR D Criterii de clasificare a osteoartritei clinice J Rheumatol , (suppl ): , Belhorn LR, Hess EV Osteoartrita erozivă Semin Arthritis Rheum , : , Bradley JD, Brandt KD, Katz B P și colab Compararea unei doze antiinflamatorii de ibuprofen și a unei doze analgezice de ibuprofen și acetaminofen în tratamentul pacienților cu osteoartrită a genunchiului N Engl J Med , : , Buckwalter KA Imagistica osteoartritei și bolilor de depunere de cristale Curr Opinează Rheumatol , : , Bunning RD, Materson RS Un program rațional de exerciții fizice pentru pacienții cu osteoartrită Semin Arthritis Rheum , : , Cushnaghan J , Dieppe P Studiu pe de pacienți cu osteoartrita articulației membrelor: I Analiza în funcție de vârstă, sex și distribuția locurilor articulare simptomatice Ann Rheum Dis , : , Dieppe P Managementul osteoartritei articulațiilor șoldului și genunchiului Curr Opinează Rheumatol , : , Felson DT Osteoartrita Rheum Dis Clin : , Felson DT, Zhang U , Anthony JM și colab Pierderea în greutate reduce riscul de osteoartrita simptomatică a genunchiului la femei: Studiul Framingham Ann Intern Med : , Hamerman D Biologia osteoartritei N Engl J Med , : , Harris WH, Sledge C B Înlocuire totală de șold și genunchi N Engl J Med : , LaneN E , Bloch D A , Jones J J şi colab Alergarea pe distanțe lungi, densitatea osoasă și osteoartrita JAMA, : , Malemud CJ Markeri ai osteoartritei și cercetării cartilajelor pe modele animale Curr Opinează Rheumatol , : , Puett DW, Griffin MR Studii publicate de terapii nemedicinale si neinvazive pentru osteoartrita de sold si genunchi Ann Intern Med : , Resnick D , Shapiro RF, Wiesner K B et al Hipertrofie scheletică difuză idiopatică (DISH) Semin Arthritis Rheum, : , CAPITOLUL BOLI METABOLICE OSOASE Michael T McDermott, M D Enumerați principalele componente ale țesutului osos Osul este format dintr-o matrice proteică - osteoid, și cristale de hidroxiapatită (fosfat de calciu) incluse în el Există două tipuri de celule în țesutul osos care sunt direct legate de formarea osului: osteoclaste, care descompun osul și osteoblastele, care îl formează Ce este osteoporoza? Osteoporoza este o scădere a densității osoase Poate fi general și local Această afecțiune se caracterizează printr-o tendință crescută de fractură CAPITOLUL BOLI METABOLICE OSOASE În osteoporoză, conținutul de hidroxiapatită și cristale osteoide din țesutul osos scade proporțional Ce fracturi apar cel mai des în osteoporoză? Osteoporoza se caracterizează prin fracturi de compresie ale coloanei vertebrale, fracturi ale colului femural și metaepifiza distală a radiusului (fractura radiusului într-o locație tipică, fractură Collis) Cu toate acestea, practic pot fi observate fracturi ale oricărui os Enumeraţi principalii factori de risc pentru osteoporoză Factori genetici (predispoziție ereditară) Hipotrofie arsuri Debutul precoce al menopauzei hipokinezie Deficiența de calciu în organism Fumat Consum excesiv de alcool (mai mult de ml de alcool pur pe zi) Consum excesiv de cofeină (mai mult de căni de cafea pe zi) Luarea diferitelor medicamente (corticosteroizi, L-tiroxină) Cum poate fi măsurată densitatea osoasă? Raze X simple nu oferă suficientă acuratețe pentru a evalua densitatea osoasă Pentru aceasta, sunt utilizate diferite metode de cercetare, inclusiv absorptiometria cu un singur foton și doi fotoni, tomografia computerizată Recent, a fost dezvoltată o nouă metodă - absorptiometria cu raze X cu energie duală (DEX A), care astăzi se caracterizează prin cea mai mare acuratețe a rezultatelor, precum și prin rezoluția spațială a imaginii Cum se evaluează rezultatele unei analize a densității osoase? Atunci când se analizează densitatea țesutului oricărei părți a osului, se determină trei indicatori: densitatea osoasă absolută în g/cm , T-score și Z-score Scorul T este abaterea standard a densității absolute de la densitatea osoasă medie a adulților tineri Dacă valoarea T este între -I și - , ; atunci este considerată osteopenie; dacă este mai mică de - , , atunci osteoporoza s-a dezvoltat în zona studiată a osului Acest lucru indică o creștere bruscă a riscului de fracturi în această zonă Scorul Z este abaterea standard a valorii absolute a densității osoase a unui pacient de la valoarea medie a densității osoase a persoanelor de aceeași vârstă Dacă scorul Z este mai mic de - , atunci se presupune că există un factor suplimentar, pe lângă îmbătrânirea corpului, care provoacă o scădere a densității osoase Ce tipuri de structură osoasă sunt relevate atunci când se determină densitatea țesutului osos în trei părți standard ale scheletului? Vertebrele lombare sunt construite în principal din substanță trabeculară (spongioasă); în partea mijlocie a radiusului predomină substanța corticală (compactă), iar colul femurului conține atât substanță spongioasă, cât și substanță compactă Care sunt indicațiile pentru determinarea densității osoase? • Decizia dacă să începeți sau să continuați terapia de substituție cu estrogeni SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR • Prezența unor zone de osteopenie sau deformări ale vertebrelor pe radiografii • Diverse afecțiuni, cum ar fi în timpul terapiei cu steroizi sau hiperparatiroidismului, în care poate apărea osteopenia SCMh MSH Y; , ani / /EO M/OS/O PACIENT JD! ȘI eu, M W B " SCAH GATE- ^ zge Z ' & ASZh W(r) iii! tatlile M LI L L L L -L Ll-LS L -L L -L L -L L -L Оj/CH? "-"n-" > , , , , , , , , , , Youncj Adult T - , Q - - , - - , - , - , ? - , - , - , $ X - , - , - , / - , - , - , - , - % Rezultatele determinării densității țesutului osos al coloanei vertebrale folosind metoda DEXA În regiunea Ts-Tsv cel mai frecvent studiat, densitatea osoasa este de , g/cm ; Scorul T este - , ; iar scorul Z este - , O valoare T foarte scăzută indică un risc pronunțat de fracturi în această zonă Un scor Z relativ normal indică faptul că vârsta și menopauza sunt cei mai importanți factori în reducerea densității osoase Sindromul Cushing Mielom multiplu Artrita reumatoida Insuficiență renală Hipercalciurie idiopatică Ce alte boli, în afară de osteoporoză, sunt însoțite de scăderea densității osoase? Osteomalacie Osteogeneza imperfectă (osteogeneza imperfecta) Hiperparatiroidism hipertiroidism CAPITOLUL BOLI METABOLICE ALE OSELOR Enumerați cele mai eficiente mijloace de prevenire și tratare a osteoporozei Tratamentul osteoporozei SUBSTANȚE CARE ÎNTÂRZIEAZĂ RESORȚIA ȚESUTULUI OSOS Fluorura de calciu Vitamina D Calcitriol Estrogeni Androgeni Hormoni de creștere calcitonine Bifosfonați Hormon paratiroidian Mijloacele care încetinesc distrugerea țesutului osos sunt eficiente și sigure, așa că sunt utilizate pe scară largă pentru tratamentul și prevenirea osteoporozei Mijloacele care stimulează creșterea osoasă sunt în prezent studiate și nu sunt utilizate în practica clinică (Capitolul ) Cum să preveniți rănile și căderile la pacienții cu osteoporoză? Principalii factori de risc pentru rănire sunt utilizarea sedativelor, a medicamentelor antihipertensive și a altor medicamente care modifică funcția mentală, precum și afectează vederea, reduc sensibilitatea proprioceptivă și afectează funcția extremităților inferioare Pentru a reduce incidența rănilor și căderilor care duc la fracturi, este necesar să se minimizeze factorii de risc și să se elimine obiectele care interferează cu mișcarea pacientului prin casă Cele mai simple măsuri sunt mochetarea unei podele netede și a scărilor, curățarea în timp util a lucrurilor și a jucăriilor pentru copii împrăștiate pe podea, instalarea balustradelor și iluminatul nocturn Cum contribuie hormonii corticosteroizi la dezvoltarea osteoporozei? Corticosteroizii în doze ce depășesc fiziologice (> mg/zi de prednison) reduc absorbția de calciu în intestin și cresc excreția acestuia de către rinichi Astfel, reduc direct procesele de formare a oaselor și cresc indirect resorbția acestuia mediată de PTH Consecința acestei acțiuni "duble" este osteoporoza pronunțată, care se formează deja în primele luni de la începerea terapiei hormonale Corticosteroizii pot preveni sau trata osteoporoza? Pacienții care primesc corticosteroizi trebuie să ia zilnic calciu ( mg) și vitamina D ( UI) Dacă excreția urinară de calciu depășește mg/zi, este indicat să se prescrie diuretice tiazidice S-a raportat că calcitonina și bifosfonații reduc sau previn pierderea osoasă Povestește-ne despre metabolismul și funcția vitaminei D în corpul uman % din vitamina D este produsă în piele prin expunerea la lumina soarelui, iar doar % provine din alimente Toate moleculele de vitamina D sunt transformate în ficat sub influența -hidroxilazei în -hidroxivitamina D, iar apoi în rinichi Ia-hidroxilaza o transformă în , -dihidroxivitamina D, care este cel mai activ metabolit Acesta din urmă se leagă de receptorii de vitamina D din peritoneu SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR țesuturi ferice, îndeplinind diverse funcții, inclusiv asigurarea absorbției calciului și fosfatului în intestin Ce este osteomalacia? Cuvântul osteomalacie înseamnă "moliciunea oaselor" Această afecțiune se dezvoltă ca urmare a mineralizării afectate (depunerea de cristale de hidroxiapatită) în țesutul osos matur Ce cauzează osteomalacia? Osteomalacia apare din cauza unei concentrații reduse de fosfat și calciu în lichidul extracelular sau inhibitori de mineralizare circulanți în sânge Principalele cauze ale osteomalaciei Deficit de vitamina D Aport insuficient de vitamina D din alimente și expunerea la soare Malabsorbție în intestin Încălcarea metabolismului vitaminei D Boală de ficat boală de rinichi Luarea anumitor medicamente (anticonvulsivante, antituberculoză, ketoconazol) Hipofosfatemia Aport alimentar insuficient de fosfat Luarea de antiacide care leagă fosfatul Excreția excesivă de fosfat de către rinichi Inhibarea mineralizării osoase Aluminiu Bifosfonați Fluoruri Hipofosfatasemie (scăderea fosfatazei alcaline circulante) Descrieţi manifestările clinice ale osteomalaciei Osteomalacia se caracterizează prin dureri osoase și deformări, în special ale oaselor lungi și ale oaselor pelvine O scădere a concentrației de calciu și/sau fosfați în serul sanguin, o creștere a activității fosfatazei alcaline și o scădere a conținutului de -hidroxivitamina D în serul sanguin, precum și o scădere a excreției de calciu și o se determină creșterea excreției de fosfați de către rinichi Razele X relevă pseudofracturi tipice acestei boli (fracturile lui Milkman, zonele de restructurare Looser) care apar la intersecții Pseudo-fractură a tibiei (săgeată) în osteomalacie CAPITOLUL niya de artere mari și oase Examenul morfologic în aceste zone arată un conținut crescut de osteoid, în care practic nu există cristale de hidroxiapatită Care sunt motivele dezvoltării rahitismului Rahitismul este o boală a copilăriei, cauzată de o încălcare a proceselor de mineralizare a oaselor scheletului Poate apărea ca urmare a acelorași cauze care duc la dezvoltarea osteomalaciei la adulți, precum și a trei tulburări metabolice congenitale: Rahitism hipofosfatemic O boală ereditară, legată cel mai adesea de cromozomul X, în care concentrația de fosfați în serul sanguin din cauza excreției excesive de fosfați în tubulii rinichilor este foarte scăzută, ceea ce perturbă procesele de mineralizare osoasă Deficiența congenitală a ia-hidroxilazei, care este cauzată de o mutație a genei care codifică această enzimă Deficiența acestei enzime, care funcționează în rinichi, duce la o încălcare a formării , -dihidroxivitaminei D și, ca urmare, la o absorbție insuficientă a calciului și fosfatului în intestin Rezistența congenitală la , -dihidroxivitamina D (rahitism independent de vitamina D), cauzată de o mutație a genei care codifică receptorul pentru vitamina D În absența unui receptor sau a defectului acestuia, absorbția calciului și fosfatului în intestin , mediată de vitamina D, este afectată Cum să tratezi osteomalacia și rahitismul? Tratamentul tulburărilor de mineralizare osoasă etiologie Aport inadecvat de vitamina D din alimente Sindromul de malabsorbție Boala de rinichi Rahitism hipofosfatemic Deficit de a-hidroxilază Rezistență la , -dihidroxivitamina D (rahitism independent de vitamina D) TRATAMENT Vitamina D UI/zi pana la recuperare, apoi doza de intretinere de UI/zi Vitamina D - UI/zi Vitamina D - UI/zi sau calcitriol , - , mcg/zi Calcitriol , - , mcg/zi și preparate orale cu fosfor Calcitriol , - , mcg/zi și preparate orale cu fosfor Vitamina D - UI/zi sau calcitriol - mcg/zi sau preparate intravenoase de calciu Enumeraţi manifestările clinice ale rahitismului Manifestările clinice predominante sunt durerile osoase, deformările, precum și fracturile patologice, slăbiciunea musculară și piperizarea Tipurile de malformații în curs de dezvoltare ale oaselor scheletului depind de vârsta pacientului la care a început boala PRIMUL AN AL UNUI COPIL DE PESTE AN Expansiunea suturilor oaselor craniului Extinderea frunții ("frunte olimpică") Craniotabes (înmuierea oaselor plate ale craniului) Rozariu rahitic Sântul garnizoanei Îngroșarea în zona încheieturii mâinii ("brățări" rahitice) Îngroșarea epifizelor a oaselor tubulare lungi Curbura arcuită a oaselor lungi Tibie în formă de sabie Sokha vara Genu valgum Genu varum SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Modificările parametrilor de laborator sunt similare cu cele din osteomalacie Pe radiografii, o întârziere a osificării epifizelor, o creștere a distanței dintre zonele de creștere, extinderea neuniformă a metafizelor, precum și subțierea stratului cortical și rare, cu o structură aspră a trabeculelor în diafiza oaselor lungi, sunt determinate Examenul morfologic relevă acumularea excesivă de osteoid cu mineralizare afectată Modificări cu raze X în rahitism Vedere laterală a oaselor piciorului inferior Observați îngroșarea epifizare, curbura tibială și osteoporoza Ce este hipofosfatazemia? Aceasta este o boală congenitală rară în care există o mutație în gena care codifică o izoformă de fosfatază alcalină prezentă în cartilaj și țesuturi osoase Pacienții prezintă simptome de rahitism sau osteomalacie, precum și activitate foarte scăzută a fosfatazei alcaline serice Încălcarea mineralizării țesutului osos este asociată cu incapacitatea de a scinda pirofosfații anorganici, care încetinesc procesul de mineralizare Boala este severă și adesea duce la moartea pacientului În cazurile mai ușoare, hipofosfatasemia poate fi relativ asimptomatică până când pacientul crește Nu există un tratament eficient pentru această boală Ce este osteogeneza imperfectă? Osteogeneza imperfectă se bazează pe o mutație la una sau două gene care codifică procolagenul de tip I În același timp, osteoblastele produc osteoblaste anormale CAPITOLUL BOLI METABOLICE OSOASE ; id, ceea ce duce la dezvoltarea osteoporozei și la creșterea fragilității osoase Sunt descrise patru tipuri de această boală, cu grade diferite de severitate De fapt, există un proces de tranziție lină de la osteogeneza imperfectă neonatală, în care, de regulă, copiii mor rapid, la osteogeneza imperfectă a adulților, care se desfășoară într-o formă ușoară Această boală se caracterizează și prin scleră albastră, dentinogeneză imperfectă și pierderea auzului Diagnosticul se bazează pe tabloul clinic Nu există un tratament specific eficient Tratamentul include remedii simptomatice, măsuri ortopedice și de reabilitare Definiți osteoscleroza Osteoscleroza, sau "boala osului de marmură", este o boală care apare ca urmare a disfuncției osteoclastelor În special, dezvoltarea osteosclerozei are loc la pacienții cu un defect al genei care codifică anhidraza carbonică II, ceea ce duce la o deficiență a acestei enzime La astfel de pacienți, osteoclastele nu sunt capabile să resoarbă complet țesutul osos, iar oasele devin dense, calcificate și fragile Spațiile medulare se îngustează și se dezvoltă pancitopenia Pe radiografia scheletului se constată osteoscleroza generalizată Există o formă malignă a bolii care apare în copilăria timpurie și, de regulă, duce la moartea rapidă a pacientului și o formă cu un curs relativ benign, în care pacienții supraviețuiesc până la vârsta adultă Cel mai eficient tratament pentru malignitatea copilăriei este un transplant de măduvă osoasă care conține osteoclaste normale Rezultate bune au fost observate după introducerea unor doze mari de calcitriol Literatură aleasă Audan M Fiziologia si patofiziologia vitaminei D Mayo Clin Proc : , Conferință de dezvoltare consens: Diagnosticul, profilaxia și tratamentul osteoporozei A m J Med , : - , Favlis MJ (ed ) Primer despre bolile osoase metabolice și tulburările metabolismului mineral New York, Raven Press, Grisso JA, Kelsey J L , Strom BL şi colab Factori de risc pentru cădere ca cauză a fracturii de șold la femei N Engl J Med , : - , Johnston C C Jr , Slemenda CW, Melton LU Utilizarea clinică a densitometriei osoase N Engl J Med , : - , Lukert B P , Raisz LG Osteoporoza indusă de glucocorticoizi: patogenie și management Ann Intern Med , : - , Manolagas SC, Jilka R L, Măduva osoasă, citokine și remodelarea osoasă N Engl J Med , : - , Prince RL, Smith M , Dick IM și colab Prevenirea osteoporozei postmenopauză: un studiu comparativ al exercițiilor fizice, suplimentelor de calciu și terapiei de substituție hormonală N Engl J Med , : - , Raisz LG: Factori locali și sistemici în patogeneza osteoporozei N Engl J Med , : - , Riggs BL, Melton LJ III Prevenirea și tratamentul osteoporozei N Engl J Med , : - , Legea SECȚIUNEA a IX-a, BOLI OSOASE ȘI articulare Sambrook R , Birmingham J , Kelly R şi colab Prevenirea osteoporozei cu corticosteroizi: o comparație a calciului, calcitriolului și calcitoninei N Engl J Med , : - , Tinetti ME, Speechley M , Ginter SF Factori de risc pentru căderi în rândul persoanelor în vârstă care trăiesc în comunitate N Engl J Med , : - , CAPITOLUL David R Finger, MD Ce este boala Paget? Deși există dovezi că această boală afectează oamenii încă din timpuri preistorice, ea nu a fost cunoscută până în secolul al XIX-lea, când James Paget a descris-o pentru prima dată și a numit-o osteita deformantă, crezând că inflamația cronică stă la baza bolii țesutul osos În boala Paget, are loc o restructurare patologică îmbunătățită a țesutului osos, care se caracterizează printr-o schimbare alternativă a proceselor de resorbție tisulară de către osteoclaste și neoplasmele acestuia Acest proces duce la formarea unei structuri dezorganizate de mozaic a țesutului osos cu zone cu ochiuri fine și structură trabeculară De regulă, există o creștere a vascularizației zonelor afectate și a fibrozei măduvei osoase Ce se știe despre cauzele bolii Paget? Mulți cercetători sugerează că boala Paget se dezvoltă ca urmare a unei infecții virale, dar această teorie nu a fost încă dovedită În osteoclastele zonelor afectate ale osului s-au găsit incluziuni intracelulare asemănătoare nucleocapsidelor paramixovirusurilor (virusuri care conţin ARN) Au fost făcute încercări anterioare de a stabili o legătură între prezența unui câine în casă și boala Paget, deși antigenul virusului care provoacă ciurla la câini a fost găsit doar la jumătate dintre pacienți Ulterior, această ipoteză a fost respinsă Cine face boala Paget? Boala Paget afectează preponderent persoanele albe de origine nord-europeană Această boală nu se găsește practic în Orientul Îndepărtat, India, Africa și Orientul Mijlociu În Statele Unite, este mai frecventă în nordul țării decât în sud Bărbații se îmbolnăvesc mai des decât femeile ( : ) Cât de frecventă este această boală? Începând de la vârsta de de ani, incidența se dublează la fiecare ani, ajungând la aproape % până la vârsta de de ani Prevalența bolii este de % în Anglia și - % în SUA Este boala Paget o patologie determinată genetic? Boala Paget la rudele pacientului apare de ori mai des decât în grupul de control Riscul de a dezvolta boala este si mai crescut daca rudele CAPITOLUL boala s-a manifestat la o vârstă fragedă sau este gravă O legătură clară cu antigenele grupului HLA nu a fost dezvăluită Descrieți manifestările clinice ale acestei boli Durerea este cea mai frecventă manifestare a bolii Paget ( % din cazuri), deși doar / dintre pacienți prezintă simptome clinice Al doilea cel mai frecvent simptom al bolii este durerea la nivelul articulațiilor, de obicei la genunchi, șold sau coloană vertebrală Hipertermia țesuturilor moi peste zonele afectate ale osului este caracteristică, datorită vascularizației sale crescute În cazurile avansate, se dezvoltă deformări osoase, inclusiv îngroșarea oaselor craniului și curbura arcuită a oaselor piciorului inferior Există o tendință la fracturi patologice (spontane), cel mai adesea apar fracturi ale femurului, tibiei, humerusului și antebrațului Ce oase ale scheletului sunt afectate cel mai des? Modificări ale bolii Paget se pot dezvolta în unul sau mai multe oase ale scheletului (forme monoosoase, respectiv poliosoase), în % și respectiv % din cazuri, în timp ce leziunea poate afecta orice os Cea mai frecventă localizare a procesului în formă monoosoasă este tibia și ilionul În general, cele mai frecvent afectate oase (în ordine descrescătoare) sunt pelvisul, coloana lombară, femurul, coloana toracică, sacrul, oasele craniului, tibia și humerusul Enumerați complicațiile bolii Paget Os Durere în oase Deformari ale oaselor si articulatiilor (curbura arcuita, proeminenta fruntii) Fracturi neurologice Pierderea auzului (datorită osificării tendonului treptei sau compresiei nervului auditiv) Compresie nervoasă (nervi cranieni, rădăcini ale nervilor spinali) Compresia măduvei spinării Încălcarea relațiilor anatomice și topografice dintre oasele craniului și creier (de exemplu, impresia bazilară - coloana superioară deplasează panta bazei craniului în sus) Durere de cap Accident vascular cerebral (datorită comprimării vaselor de sânge) Vascular hipertermie Fenomenul "furt" (artera carotidă externă furnizează sânge țesuturilor craniului, drept urmare creierul nu primește sânge oxigenat în cantitatea potrivită; clinic, pacientul dezvoltă somnolență și apatie) Din partea inimii Creșterea debitului cardiac Insuficiență cardiacă congestivă Hipertensiune arteriala Mărirea inimii angină pectorală SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Dezvoltarea tumorilor Sarcom osteogen ( , - , %) fibrosarcom Tumori benigne cu celule gigantice Tulburări metabolice Hipercalcemie Hipercalciurie Nefrocalcinoză Cum este diagnosticată boala Paget? La pacienții cu evoluție asimptomatică, se atrage atenția asupra creșterii activității fosfatazei alcaline în sânge sau asupra modificărilor tipice pentru această boală pe radiografie, detectate în timpul examinării pacientului cu privire la orice alte plângeri Ce modificări ale parametrilor de laborator se observă în boala Paget? Boala Paget se caracterizează printr-o restructurare crescută a țesutului osos, în timp ce procesele de resorbție și formarea osoasă decurg în paralel Pentru a diagnostica boala, se folosesc markeri biochimici ai ambelor procese, dar cel mai semnificativ este creșterea activității fosfatazei alcaline în serul sanguin Concentrațiile mari de markeri de diagnostic sunt determinate atunci când oasele craniului sunt afectate și debitul cardiac este crescut, în timp ce atunci când procesul este localizat în alte oase (pelvis, sacru, coloana lombară, cap femural), acestea sunt de obicei mai mici Fosfataza alcalină și osteocalcina (un indicator mai puțin fiabil al activității bolii) sunt markeri ai proceselor de formare osoasă nouă Prin concentrarea lor, se poate judeca severitatea bolii și gradul de activitate al proceselor patologice Excreția crescută de hidroxiprolină și piridinolină în urină indică resorbția osoasă, care este, de asemenea, caracteristică acestei boli Uneori se observă hipercalcemie, mai ales când apar fracturi sau în timpul imobilizării prelungite Care sunt modificările caracteristice detectate pe radiografii și scintigrame? Pentru diagnostic, se poate utiliza evaluarea prevalenței proceselor patologice și a severității leziunii, atât radiografia, cât și scintigrafia osoasă scheletică cu tehnețiu ( mTc-bisfosfonat); cu toate acestea, rezultatele acestor metode de cercetare vor diferi ușor unele de altele Aproximativ % din leziunile observate pe scintigrame nu sunt detectate prin examen radiografic, iar invers, aproximativ % din leziunile detectate pe radiografii nu sunt detectate pe scintigrame Pe radiografia oaselor scheletului se găsesc semne de osteoliză, neoplasme ale țesutului osos sau leziuni combinate Îngroșarea atât a stratului cortical, cât și a trabeculelor adiacente este tipică Marginile diafizei oaselor tubulare lungi sunt modificate osteolitic, aspre (simptom de "frunză de iarbă") O îngroșare pronunțată a trabeculelor în zona articulațiilor oaselor iliace și pubiene, iliace și ischiatice de pe partea laterală a suprafeței interioare a pelvisului este definită ca un simptom cu raze X al unei "boruri de pălărie" sau " colul pelvin" CAPITOLUL tsa" (vezi figura) Zonele de distrugere excesivă a substanței osoase din oasele craniului creează o imagine cu raze X a osteoporozei "focale" sau "focale" (psteoporoza circumscripta) Modificările osteolitice progresează lent, de obicei nu depășesc cm/an Boala Paget se caracterizează prin formarea de zone de captare crescută a unei substanțe radioactive în timpul scintigrafiei (vezi figura) Scintigrafia scheletică este utilizată pentru a evalua extinderea leziunii și efectul tratamentului Cu această boală, oasele adiacente nu sunt implicate în proces și nu există "metastaze" în zonele îndepărtate ale scheletului Pe radiografia craniului, se determină îngroșarea oaselor bolții craniene, precum și zonele de compactare și rarefiere (osteopenie) a țesutului osos (un simptom de "bile de bumbac") Pe radiografia pelvisului se observă restructurarea trabeculară grosieră a structurii osoase din dreapta, zone de scleroză și îngroșarea stratului cortical, inclusiv linia scoici (fără nume) Scintigrama simplă a întregului corp arată acumularea crescută a radioizotopului în oasele craniului, pelvisului, coloanei vertebrale lombare, femurului (observați curbura arcuită a femurului drept), tibiei, omoplaților și humerusului proximal SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Cu ce boli trebuie să diferențiezi boala Paget? Modificările la nivelul vertebrelor în boala Paget sunt similare cu cele din limfom sau metastaze ale unei tumori maligne, în special adenocarcinomul de prostată Cu toate acestea, boala Paget se caracterizează printr-o creștere a dimensiunii vertebrelor afectate Când procesul este localizat în alte oase ale scheletului, principalele diferențe ale acestei boli sunt îngroșarea stratului cortical și a trabeculelor adiacente (restructurarea trabeculară brută a structurii osoase) În boala Paget, există o tranziție de la osteoliză la scleroza țesutului osos, ceea ce face posibilă de asemenea diferențierea acestuia de leziunile metastatice Focurile de acumulare crescută a unui medicament radioizotop pe o scintigramă apar în multe boli, inclusiv osteomielita, artrita, metastaze și fracturi Care sunt modificările patomorfologice ale țesutului osos în boala Paget? În stadiile incipiente ale bolii Paget, osul este resorbit de numeroase osteoclaste gigantice multinucleate De regulă, distrugerea țesutului osos este însoțită de proliferarea vaselor de sânge și fibroza măduvei osoase Procesele de resorbție sunt înlocuite de procesele de formare nouă a țesutului osos, dar înlocuirea defectelor are loc haotic, alternează zone cu o structură trabeculară și cu ochiuri fine și, ca urmare, o structură mozaic particulară, tipică pentru boala Paget de țesut osos se formează Enumeraţi indicaţiile de tratament în boala Paget Leziuni ale oaselor craniului, corpurilor vertebrale, oaselor lungi și oaselor pelvine din apropierea acetabulului pierderea auzului Complicații neurologice Insuficiență cardiacă congestivă cu debit cardiac mare Durere care imobilizează pacientul Deformări progresive ale scheletului Hipercalcemie, de obicei cu imobilizare prelungită Intervenție chirurgicală electivă pe osul afectat Numiți metodele de tratament pentru boala Paget Dintre medicamente, AINS, calcitonina, bifosfonați, mitramicină sunt utilizate cu succes În unele cazuri, este necesară o intervenție chirurgicală, cum ar fi atunci când nervii sunt comprimați sau pentru a crește mobilitatea într-o articulație AINS sunt folosite pentru a calma durerea, adesea asociată cu osteoartrita, care, la rândul său, se dezvoltă atunci când țesutul osos este localizat în apropierea articulațiilor Tratamentul specific al bolii Paget începe cu utilizarea calcitoninei și a bifosfonaților, deoarece mitramicina are un efect secundar toxic Aceste medicamente inhibă activitatea osteoclastelor modificate patologic De regulă, terapia specifică pentru boala Paget începe cu numirea etidronatului, deoarece acest medicament este destinat administrării orale, este bine tolerat de către pacienți și este foarte eficient Calcitonina este utilizată în cazurile în care procesele de osteoliză sunt exprimate, sau procesul patologic este localizat în oasele care poartă greutatea, sau pacientul se plânge de dureri severe sau există simptome neurologice CAPITOLUL Ce se știe despre utilizarea bifosfonaților în tratamentul bolii Paget Etidronatul este un bifosfonat de prima generație Până în prezent, acesta este singurul medicament din acest grup aprobat pentru utilizare în Statele Unite Este disponibil sub formă de comprimate de mg și mg și se utilizează în doză de - mg/kg/zi Aproximativ la / dintre pacienți, în timp ce iau medicamentul, există o îmbunătățire a stării, iar concentrațiile markerilor biochimici sunt înjumătățite Etidronatul inhibă, de asemenea, formarea țesutului osos, așa că trebuie luat în decurs de luni urmată de o pauză de luni Unii pacienți au o creștere paradoxală a durerii în timpul tratamentului cu dezvoltarea osteomalaciei focale sau generalizate Pamidronatul este un nou medicament bifosfonat de a doua generație destinat administrării parenterale Nu afectează mineralizarea țesutului osos nou format și oferă, de asemenea, un efect bun Efectele secundare ale acestor medicamente includ febră scăzută, leucopenie tranzitorie, simptome asemănătoare gripei și iritație gastrointestinală Povestește-ne despre utilizarea calcitoninei în tratamentul bolii Paget Calcitonina a fost primul medicament folosit cu succes în tratamentul bolii Paget Există preparate din somon și calcitonină umană pentru administrare parenterală Au fost dezvoltate forme de aerosoli pentru administrare intranazală, dar nu s-au răspândit încă Calcitonina se administrează subcutanat în doză de UI zilnic până la obținerea ameliorării clinice și a scăderii parametrilor biochimici; apoi doza se reduce la - UI la două zile sau de ori pe săptămână La aproximativ % dintre pacienți, administrarea de calcitonine este însoțită de înroșirea feței, greață și hipocalcemie tranzitorie Dacă începeți tratamentul cu doze mici ( - UI), crescând treptat doza la fiecare - săptămâni, puteți evita aceste reacții adverse Simptomele bolii Paget încetează după câteva săptămâni de la începerea tratamentului, dar reapar când medicamentul este oprit Peste % dintre pacienți au un "fenomen de platou" ca urmare a producerii de anticorpi neutralizanți la calcitonina de somon În acest caz, înlocuirea medicamentului cu calcitonină umană este eficientă Este posibil să se vindece complet un pacient care suferă de boala Paget? Există multe rapoarte de remisiuni prelungite după un curs de tratament eficient pentru boala Paget Unii cercetători consideră că utilizarea terapiei antiresorbtive pe termen lung, care duce la suprimarea funcției osteoclastelor multinucleare, previne, de asemenea, apariția de noi celule modificate patologic Ca urmare, are loc o moarte treptată a osteoclastelor multinucleare (infectate cu paramixovirusuri, după unii autori) fără formarea de noi celule afectate Aceasta duce la o remisiune pe termen lung a bolii sau chiar, eventual, la o vindecare completă a bolii Paget Literatură aleasă Bone H G , Kierekoper M boala osoasă a lui Paget J Clin endocrinei Metab , : - , Burckhardt P Evaluarea biochimică și scintigrafică a bolii Paget Semin Arthritis Rheum , : - , Franck W A " Bress NM, Singer FR, Krane SM Manifestări reumatice ale bolii Paget a osului A m J Med , : - , SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Boala osoasă a lui Gallacher SJ Paget Curr Opinează Rheum , : - , Gordon MT, Mee AP, Sharpe PT Paramixovirusuri în boala Paget Semin Arthritis Rheum , : - , Guyer PB, Chamberlain AT boala osoasă a lui Paget în două orașe americane B MJ, : , Hahn TJ Boală osoasă metabolică În: Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, al -lea Philadelphia , WB Saunders, , - Nagant de Deuxchaisnes C boala osoasă a lui Paget În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Sf Louis, Mosby, , : - Nagant de Deuxchaisnes C , Krane SM Boala Paget a osului: observații clinice și metabolice Medicină, : - , Siris ES Aspecte epidemiologice ale bolii Paget: istoric familial și relație cu alte afecțiuni medicale Semin Arthritis Rheum , : - , Siris ES boala Paget a osului În: Favus MJ (ed ) Primer despre bolile osoase metabolice și tulburările metabolismului mineral, ed a II-a New York, Raven Press, , - CAPITOLUL Robert T Spencer, MD Enumerați sinonimele termenului "osteonecroză" Necroză avasculară, necroză aseptică, necroză ischemică Definiți osteonecroza Osteonecroza este moartea prin ischemie a celulelor țesutului osos (osteocitelor) și a celulelor măduvei osoase situate în această zonă a osului Deși factorii dăunători care conduc la ischemie pot fi diferiți, manifestările clinice sunt aceleași Ce zone ale scheletului sunt cele mai predispuse la dezvoltarea osteonecrozei? Oasele sunt cele mai vulnerabile în zonele cu un volum constant de aprovizionare cu sânge și cu oportunități limitate de dezvoltare a circulației colaterale De regulă, aceste zone sunt acoperite cu cartilaj articular Cea mai frecventă leziune este capul femural Cei mai predispuși la dezvoltarea osteonecrozei: - capul femurului; - capul humerusului; - condilii femurului; - epifiza proximală a tibiei; - oasele încheieturii mâinii (scafoid, lunar); - talus; - osul navicular al tarsului; - oasele metatarsiene CAPITOLUL Povestește-ne despre etiologia acestei boli Mecanismul de dezvoltare a osteonecrozei este cel mai ușor de explicat prin exemplul unei rupturi traumatice a arterei care alimentează osul Pe lângă leziunile traumatice, există multe alte procese patologice care pot provoca o încălcare a alimentării cu sânge a zonei osoase și, ca urmare, ischemie Acestea includ: compresia vasculară (ca urmare a hipertrofiei sau infiltrației metastatice a măduvei osoase, creșterea presiunii intraosoase), tromboză, embolie (embolie de grăsime, cheaguri de sânge, eritrocite falciforme, bule de gaz [azot]), microfracturi ale țesutului osos și afectarea citotoxică a peretelui vascular Același factor etiologic poate fi teoretic rezultatul unor boli diferite; de exemplu, embolia grasă apare din cauza ficatului gras (și are și o cauză proprie), hiperlipidemiei (în special tipurile II și IV) și afectarea măduvei osoase galbene (fracturi ale diafizei oaselor lungi) Procesele patologice care contribuie la dezvoltarea osteonecrozei includ abuzul de alcool, intoxicația cu tetraclorură de carbon, diabetul zaharat, hipercortizolismul, hiperlipidemia, boala de decompresie, sarcina, contraceptivele orale, hemoglobinopatiile și fracturile oaselor tubulare lungi Ce procese determină dezvoltarea și evoluția osteonecrozei? Condiții și boli care joacă un rol important în dezvoltare și evoluția osteonecrozei Non legat de traume Adolescența și tinerețea Deplasarea capului femural boala Legg-Calve-Perthes varsta matura Luarea de hormoni corticosteroizi boala Cushing Abuzul de alcool Diabet Ipidemia Giperl pancreatită Sarcina Luarea contraceptivelor orale LES și alte boli ale țesutului conjunctiv Starea după transplantul de rinichi anemia celulelor secera Hemoglobinopatii Boala de decompresie (boala de decompresie) boala Gaucher Starea după radioterapie Intoxicație cu tetraclorură de carbon Infiltrarea tumorală a măduvei osoase Arterioscleroza (și alte boli vasculare ocluzive) Leziuni Fractura gâtului femurului Luxație sau fractură cu deplasarea capului femural Leziune a articulației șoldului (nu luxație sau fractură) Chirurgie de șold SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR Descrieți mecanismele patogenetice ale osteonecrozei Factorii etiologici fie impiedica direct fluxul de sange in vasul care alimenteaza osul, fie declanseaza o cascada de reactii care conduc la tromboza vasculara S-a stabilit histologic ca rezultatul expunerii la multi factori daunatori este o crestere locala a formarii trombusului intravascular, care duce la rândul său la ischemie tisulară Ca urmare, celulele osului spongios și ale măduvei osoase mor Necroza stratului subcondral al țesutului osos poate fi însoțită de deformarea suprafeței articulare, aplatizarea acesteia, ceea ce complică evoluția bolii Cel mai precoce simptom al osteonecrozei este durerea Uneori apare chiar înainte de dezvoltarea modificărilor pe radiografie Durerea apare ca urmare a creșterii presiunii intraosoase, astfel încât intervenția în scopul decompresiei ameliorează durerea În unele cazuri, simptomele clinice apar numai în stadiile ulterioare ale bolii, când are loc aplatizarea suprafeței articulare și se dezvoltă modificări degenerative secundare Dacă zona de infarct este atât de mică încât nu duce la deformarea suprafeței articulare, atunci este posibil să nu existe deloc manifestări clinice La astfel de pacienți, radiografiile arată zone de scleroză, care sunt numite "insule osoase" sau "infarcte osoase" Care sunt manifestările clinice ale osteonecrozei? Manifestările clinice ale osteonecrozei sunt nespecifice Apariția durerii obligă pacienții să consulte un medic Articulația șoldului este cel mai frecvent afectată Durerea este unilaterală și este localizată în zona inghinală, fese, pe suprafața interioară a articulației coapsei și genunchiului Uneori, durerea în zona genunchiului este singura plângere a unui pacient în stadiul târziu al osteonecrozei De regulă, rigiditatea matinală nu este observată sau este de scurtă durată (mai puțin de oră), ceea ce distinge osteonecroza de monoartrita inflamatorie Deși efectuarea mișcărilor este uneori însoțită de senzații incomode, până la dezvoltarea modificărilor degenerative secundare, volumul acestora rămâne același Toate aceste manifestări apar în alte procese patologice, dar, cu toate acestea, examinând un pacient care are o anumită predispoziție (de exemplu, o accidentare recentă, luând doze mari de corticosteroizi), ar trebui luată în considerare posibilitatea de a dezvolta osteonecroză Care este epidemiologia osteonecrozei? • Aproximativ de cazuri noi de osteonecroză sunt raportate în SUA în fiecare an • Mai mult de % din cazurile de osteonecroză fără legătură cu traume anterioare se dezvoltă la persoanele care abuzează de alcool sau iau corticosteroizi La peste %, factorul de risc este necunoscut (osteonecroza idiopatică) • Bărbații se îmbolnăvesc mult mai des decât femeile (raportul este de aproximativ : ); poate că acest lucru se datorează frecvenței lor mai mari de răni • Majoritatea cazurilor de osteonecroză apar la grupa de vârstă sub de ani Excepție este osteonecroza articulației genunchiului (condilii femurali, epifiza tibială proximală), care se dezvoltă mai des la femeile peste de ani (raportul W:M este de aproximativ : ) Care este rolul examenului cu raze X în diagnosticul de osteonecroză? În stadiile incipiente ale bolii, nu există modificări la radiografii Mai târziu, osteoporoza se dezvoltă în zona ischemică a osului Cu timpul, când încep CAPITOLUL Mecanismele de restaurare a țesutului osos sunt activate, se observă o imagine pestriță cu raze X a zonei afectate cu "chisturi" (zone de resorbție a țesutului necrotic) și zone de scleroză (țesut osos nou format) Distrugerea osului spongios din zona subcondrală în stadiile incipiente ale osteonecrozei duce la căderea acestuia Pe radiografie, apare o zonă de iluminare patognomonică pentru acest proces, care este adesea numită și simptom de semilună (vezi figura) Odată începută, pierderea osoasă este progresivă și este cea mai precoce și cea mai ireversibilă leziune în osteonecroză De îndată ce apare aplatizarea și deformarea cartilajului articular, modificările degenerative secundare se unesc, ceea ce duce la îngustarea spațiului articular și la deteriorarea secundară a oaselor care formează această articulație (de exemplu, acetabulul în osteonecroza capului femural) Radiografia articulației șoldului care arată semnul semilună (săgeată) în osteonecroză Care este rolul scintigrafiei de țesut osos în diagnosticul de osteonecroză? Această metodă de cercetare este mult mai sensibilă decât radiografia Vă permite să puneți un diagnostic de osteonecroză în stadiile incipiente, când este încă posibilă vindecarea pacientului Cu toate acestea, zonele de acumulare crescută a radiopreparatului (focare "fierbinte"), adesea observate în osteonecroză, sunt nespecifice Un semn foarte specific pentru osteonecroză este detectarea în zona afectată atât a focarelor "reci" (zone de necroză), cât și a focarelor "fierbinți" (deteriorări de tip "cald-rece") În general, scintigrafia țesutului osos este acum rar utilizată în diagnosticul de osteonecroză A fost înlocuită cu metoda imagistică prin rezonanță magnetică, caracterizată prin sensibilitate ridicată și valoare diagnostică I Evaluează valoarea imagisticii prin rezonanță magnetică în diagnosticul de osteonecroză În comparație cu alte metode de diagnostic, RMN se caracterizează prin cea mai mare sensibilitate și fiabilitate a imaginii rezultate Utilizarea lui elimină necesitatea diagnosticului invaziv (biopsie) sau măsurarea presiunii intraosoase Sensibilitatea și fiabilitatea imaginii obținute cu RMN este de peste % SECȚIUNEA IX BOLI ALE OASELOR SI ARTICULATILOR RMN al articulațiilor șoldului în osteonecroză Zonele de necroză osoasă sunt văzute în capetele femurale (săgeți) Un semn caracteristic al osteonecrozei este zona sau linia, care este determinată de scurtarea semnalului atât pe tomogramele T , cât și pe T Această zonă corespunde graniței dintre țesutul osos viu, regenerabil și zona modificărilor necrotice Cât de des apare o leziune bilaterală în osteonecroză? La nivelul articulațiilor șoldului apar leziuni bilaterale în - % din cazuri (conform RMN) Se presupune că odată cu înfrângerea capului humerusului și a oaselor care formează articulația genunchiului, osteonecroza bilaterală apare cu aceeași frecvență Descrieți etapele modificărilor detectate în osteonecroza capului femural Stadiile osteonecrozei capului femural STADIUL MODIFICĂRII LA RADIOGRAFIE MRT/SCI NTI GRAFY Normal Normal Patologia normală II Osteopenia, osteoscleroza, formarea de "chisturi" Patologia III Colapsul stratului subcondral al țesutului osos (simptomul "jumătate de lună") fără aplatizarea suprafeței articulare Patologie IV Aplatizarea cartilajului articular fără îngustarea spațiului articular Patologia V Aplatizarea cartilajului articular, îngustarea spațiului articular și/sau afectarea acetabulară Patologie VI Modificări degenerative tardive Patologia Este posibil să se prevină dezvoltarea osteonecrozei? Da Unii factori de risc care predispun la dezvoltarea osteonecrozei pot fi influențați De exemplu, reduceți doza de hormoni steroizi; reduce consumul de alcool, rata de decompresie; și controlează cursul diabetului și hiperlipidemiei Astfel, marea majoritate a cazurilor de dezvoltare a osteonecrozei în tratamentul corticosteroizilor apar la pacienții care iau o doză echivalentă cu > mg de prednisolon pe zi Pacienții care suferă de reumatoid CAPITOLUL artrită, prednisolonul nu este practic prescris în doze care depășesc - mg / zi, iar osteonecroza se dezvoltă rar în ele În schimb, mai mult de % dintre pacienții cu LES tratați cu doze mai mari de steroizi dezvoltă osteonecroză de severitate diferită Povestește-ne despre tratamentul medical al osteonecrozei Scopul principal al tratamentului osteonecrozei este de a preveni căderea țesutului osos și deformarea suprafeței articulare Prin urmare, eficacitatea terapiei depinde în întregime de momentul diagnosticării bolii (mai bine în stadiul II și mai sus) Din păcate, măsurile terapeutice se limitează la oprirea încărcăturii de pe piciorul afectat pentru o perioadă de - săptămâni și prescrierea de analgezice pentru ameliorarea durerii Există rapoarte de rezultate bune din utilizarea terapiei electromagnetice pulsate, dar această metodă este încă în studiu Care sunt tratamentele chirurgicale pentru osteonecroză? În stadiile incipiente reversibile ale osteonecrozei, se efectuează proceduri chirurgicale pentru a preveni progresia procesului Dintre metodele chirurgicale de tratament, decompresia capului femural este cea mai studiată și cel mai des folosită Motivul pentru o astfel de operație este faptul că, odată cu scăderea presiunii intraosoase, alimentarea cu sânge a zonei afectate a osului se îmbunătățește, ceea ce împiedică progresia procesului patologic Datele din mai multe studii care au comparat rezultatele tratării pacienților cu decompresie și terapie conservatoare au demonstrat eficacitatea tratamentului chirurgical, rata de recuperare variind între - % Deoarece niciun alt tratament chirurgical pentru osteonecroză nu este mai bine înțeles, decompresia capului femural este tratamentul de elecție dacă este necesară intervenția chirurgicală În stadiile târzii ireversibile ale osteonecrozei (în special de la IV la VI), scopul intervenției chirurgicale este restabilirea funcției articulare și reducerea durerii Artroplastia totala de sold rezolva eficient si permanent sarcinile Această metodă de tratament chirurgical a înlocuit toate operațiile efectuate anterior, urmărind aceleași scopuri Literatură aleasă Chang C C , Greenspan A , Gershwin M E Osteonecroza: perspective actuale asupra patogenezei și tratamentului Semin Arthritis Rheum , : , Jones JP Osteonecroza În: McCarty D J Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, Mazieres B Bolile osoase regionale: Osteonecroza În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby, Resnick D , Niwayama G , Sweet DE, Madewell JE Osteonecrosis În: Resnick D (ed ) Imagistica osoasă și articulară Philadelphia, WB Saunders, Steinberg ME, Steinberg DR Osteonecroza În: Kelley WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, X Tulburări metabolice ereditare şi congenitale în sindroamele reumatice Legea moștenirii explică de ce celălalt părinte este de vină pentru tot ce este rău în copilul tău Autor necunoscut CAPITOLUL COLAGENOZA CONGENITALA John Keith Jenkins, M D Care sunt principalele tipuri de colagen găsite în corpul uman? În ce organe și țesuturi se găsesc? Colagenul de tip I reprezintă - % din greutatea uscată a pielii, ligamentelor și osului demineralizat Colagenul de tip II reprezintă > % din greutatea uscată a cartilajului articular; găsite în cantități semnificative în corpul vitros, nucleul pulpos al coloanei vertebrale, cartilajul nasului și auricule Colagenul de tip III se găsește în vasele de sânge și țesuturile care conțin colagen de tip I (cu excepția osului) Tipul IV se găsește în majoritatea tipurilor de membrane bazale Tipul VII este, de asemenea, un colagen al membranei bazale și este prezent în piele Descrieți principalele caracteristici ale sintezei de colagen Sinteza colagenului este un proces complex care are loc cu expresia normală a genelor responsabile de sinteza acestuia Moleculele sale trebuie să îndeplinească anumite funcții Creșterea de nucleare a unei noi fibre de colagen necesită nu numai structura primară corectă, ci și modificări post-translaționale ale moleculelor de procolagen De exemplu, colagenul de tip I este format din două molecule de procolagen de tip I din lanțul o^ și o moleculă de tip I din lanțul a Cele trei catene se unesc la un capăt, formând o triplă helix (creștere de nucleare) după o schimbare corespunzătoare post-translațională a resturilor de prolină Patru fibrile sunt interconectate într-un model de șah și formează o fibră mare Cum duce sinteza anormală de colagen la manifestări clinice ale bolii? Cu mutații ale genelor responsabile de sinteza colagenului, se formează un tip anormal de colagen Prezența acestui colagen anormal în organ duce la deteriorarea acestuia Mutațiile care reduc doar producția unui anumit tip de colagen sunt însoțite de forme clinice de leziuni (fenotipuri) mai puțin pronunțate decât acele mutații care provoacă un nivel ridicat de exprimare a unor tipuri de colagen anormale structural SECȚIUNEA X TULBURĂRI DE METABOLISME EREDITARICE ȘI CONGENITALE Principiul creșterii nucleate explică de ce prezența moleculelor de colagen structural anormale duce la rezultate clinice severe și potențial letale Diverse substituții ale reziduurilor de aminoacizi în aceleași gene de colagen pot perturba funcțiile moleculelor și pot provoca sindroame clinice diferite, dar care se suprapun Ce este osteogeneza imperfectă? Ce organe sunt afectate și de ce? Osteogeneza imperfectă (OI) este o boală cunoscută și sub denumirea de "fragilitate osoasă congenitală" De fapt, acesta este un grup de boli cu manifestări clinice similare (oase fragile și sclera albastră) de severitate diferită, cu probabil aceeași etiologie, dar tipuri diferite de moștenire Studii recente au produs rezultate surprinzătoare care arată că mai mult de % dintre toți pacienții cu OI au mutații la una dintre cele două gene care codifică producția de colagen de tip I Aceste anomalii de colagen provoacă osteopenie și fragilitate osoasă și, ca urmare, fracturi frecvente Sclera, cu o scădere a conținutului de colagen din ea, capătă o nuanță albăstruie, deoarece mediul intern al ochiului strălucește prin ea Mutațiile genei colagenului de tip I duc la fragilitatea oaselor Există defecte în molecula de colagen în osteoporoză? Recent, defecte ale moleculei de colagen s-au dovedit a fi cauza unor forme de osteoporoză familială în Europa și Statele Unite Unii cercetători cred că femeile cu risc de osteoporoză pot avea o anomalie de colagen încă neidentificată care le predispune la osteoporoză prematură De ce un defect de colagen de tip I duce la boala osoasa fragila la un pacient si la osteoporoza familiala la altul? Colagenul este o moleculă complexă care conține multe domenii cu funcții diferite Manifestările clinice ale anomaliilor moleculare variază în funcție de structura sau funcția afectată În ultimii ani, s-au constatat coincidențe parțiale în tablourile clinice ale unei forme non severe de osteogeneză imperfectă și sindroame de osteoporoză, precum și între osteogeneza imperfectă și sindroamele Ehlers-Danlos Identificarea unui defect molecular într-un anumit tip de colagen nu conduce neapărat la un diagnostic clinic precis Aceste boli confirmă regula orwelliană - unele tipuri de colagen sunt mai asemănătoare între ele decât altele Prima consecință a acestei reguli este că este necesar să se studieze sindroamele clinice ale bolii Care este clasificarea osteogenezei imperfecte Sillens (Sillence)? Conform clasificării Sillens, tipurile clinice de osteogeneză imperfectă sunt grupate în patru categorii în funcție de gravitate Multe mutații pot sta la baza fiecărei categorii a acestei clasificări Tip I OI (lumină) Pacienții au oase fragile, cu un număr moderat de fracturi (care duc la o curbură a oaselor lungi asemănătoare viermilor), sclera albastră și statură mică OI de tip II (de obicei letal) La pacienți, multe fracturi sunt observate chiar și în uter Mortalitate intrauterină sau neonatală ridicată CAPITOLUL COLAGENOZA CONGENITALA OI de tip III (grav, deformant) Pacienții au numeroase deformări ale scheletului, oase fragile, scolioză și articulații laxe cu un număr mare de fracturi Sclera pacienților este gri sau albastră, iar densitatea osoasă este redusă (osteopenie) De obicei, pacienții nu sunt observați și sunt tratați permanent OI de tip IV (severitate moderată) Pacienții din acest grup au, de asemenea, un număr mare de fracturi, curbură vermiformă a oaselor lungi, scleră normală (albă) sau gri, densitate osoasă scăzută și deformare osoasă; pot fi observate și tratate în ambulatoriu Tipul III OI se moștenește într-o manieră autosomal recesivă, în timp ce tipurile I, II și IV sunt moștenite într-o manieră autosomal dominantă Anomalii ale țesuturilor dinților sunt observate la tipurile I, III, IV, surditate - la tipurile I și IV Descrieţi manifestările clinice ale sindroamelor Ehlers-Danlos Sindroamele Ehlers-Danlos sunt un grup de boli rare care afectează articulațiile și pielea, caracterizate prin amplitudine crescută de mișcare a articulațiilor, vulnerabilitate crescută și "hiperextensibilitate" a pielii În funcție de tipul de sindrom, există diferențe mari în gradul de afectare a articulațiilor, pielii și organelor interne Tipul I (gravis) și tipul II (mitis) se disting prin leziuni caracteristice ale pielii și articulațiilor Care este semnificația creșterii amplitudinii de mișcare a articulațiilor și a "supraextensibilității" pielii? Gama crescută de mișcare a articulațiilor reduce stabilitatea articulației și crește incidența luxațiilor Laxitatea articulară se exprimă sub formă de luxații congenitale a șoldului și luxații obișnuite în viața ulterioară Cu luxații recurente ale articulației și sângerări în cavitatea acesteia, poate apărea hemartroză Pielea unor astfel de pacienți nu se vindecă bine cu răni minore și, din cauza fragilității sale, apare erupția suturilor chirurgicale Un pacient cu sindrom Ehlers-Danlos demonstrează hiperextensia articulațiilor și hiperextensibilitatea pielii (Din: Clinical Slide Collection on the Rheumatic Diseases Atlanta, Colegiul American de Reumatologie, ; cu permisiunea ) Cum se moștenește sindromul Ehlers-Danlos? Un defect genetic este cunoscut doar în câteva tipuri de acest sindrom În cele mai multe cazuri, moștenirea are loc într-o manieră autosomal dominantă și este însoțită de o scădere a cantității sau, uneori, de o modificare a structurii colagenului Excepție este sindromul Ehlers-Danlos de tip VI (oculo-scoliotic), în care defectul de lizil hidroxilază se moștenește recesiv SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Această enzimă dependentă de vitamina C este necesară pentru formarea hidroxilizinei, care este implicată în formarea colagenului reticulat Pe lângă articulațiile slăbite și "supraextensibilitatea" pielii, scolioza și hernia globului ocular se găsesc în acest tip de boală, deși doar un defect de colagen stă la bază Care este forma vasculară a sindromului Ehlers-Danlos? Sindromul Ehlers-Danlos de tip IV (tip vascular) se caracterizează prin producerea afectată de colagen de tip III, care se găsește în pereții vaselor de sânge Leziunile articulare și cutanate sunt mai puțin pronunțate decât la tipurile I și II, dar rupturile vaselor de sânge sau ale peretelui intestinal pot avea cele mai dramatice consecințe, inclusiv moartea Defectul de colagen de tip III este cea mai frecventă cauză a anevrismelor precoce ale sistemului cardiovascular (anevrism aortic abdominal) și vaselor cerebrale (proximal de cercul lui Willis) Bolile rare precum sindromul Ehlers-Danlos și osteogeneza imperfectă pot fi pur și simplu manifestări fenotipice ale mutațiilor proteinelor structurale, care se manifestă prin debutul precoce al bolilor oaselor, articulațiilor și vaselor de sânge Cum se determină slăbirea articulațiilor? Există șase teste simple care se fac în timpul examenului fizic Supraextensie a articulației genunchiului cu mai mult de ° Supraextensie în articulația cotului cu mai mult de ° Extinderea primului deget al mâinii până atinge suprafața anterioară a antebrațului Extensia degetelor, când axa degetelor devine paralelă cu axa antebrațului Flexia trunchiului cu o atingere liberă a palmelor podelei Flexia dorsală a piciorului la mai mult de ° față de unghiul drept dintre suprafața dorsală a piciorului și suprafața anterioară a piciorului Gama de mișcare la articulațiile mici este mai mare decât la cele mari și poate scădea odată cu vârsta Exemple de semne de slăbire/întindere excesivă a altor organe sunt simptomul lui Gorlin (abilitatea de a atinge vârful nasului cu vârful limbii) și laxitatea pielii (expansiunea întârziată a pliului pielii și pielea ca pergamentul de pe genunchi) Ce este sindromul de hipermobilitate benign? Acest sindrom (fostul sindrom Ehlers-Danlos tip III) se caracterizează prin grade variate de laxitate articulară fără instabilitate sau imobilitate Este cauza principală a plângerilor de durere la nivelul articulațiilor (genunchi, șold, articulații ale mâinilor), tinde să fie moștenit; sunt adesea observate entorsele gleznei și ale încheieturii mâinii Printre pacienţi predomină fetele tinere Cu acest sindrom, se găsește o efuziune în cavitatea articulară Acest sindrom este diagnosticat prin prezența a cel puțin trei dintre cele șase semne de hiperextensibilitate articulară Ce sistem de organe este afectat în principal în sindromul Marfan? Ochi, sistemul musculo-scheletic, sistemul vascular, dar pot fi observate boli ale pielii și ale sistemului respirator Toți pacienții au un defect al genei fibrilinei Sindromul Marfan se moștenește în mod autosomal dominant CAPITOLUL COLAGENOZA CONGENITALA Incidența este de peste cazuri la de persoane Multă vreme s-a crezut că cauza sa este o încălcare a sintezei elastinei în țesutul conjunctiv specializat, care este prezent în cantități mari în ligamente și oferă elasticitate Cu toate acestea, ulterior nu au fost identificate anomalii ale elastinei Fibrilina, găsită în țesutul conjunctiv lax, este o componentă a microfibrilelor extracelulare care formează substructura elastinei Organele afectate în sindromul Marfan sunt cele în care fibrele elastice (și, prin urmare, fibrilina) îndeplinesc o funcție importantă Acestea includ: pereții elastici ai arterelor (în special aorta), zonulafibrele ochiului, ligamentele, pielea și parenchimul pulmonar Descrieți fenotipul și semnele de afectare a sistemului musculo-scheletic în sindromul Marfan Pacienții cu sindrom Marfan au un fenotip caracteristic Sunt ușor de recunoscut datorită staturii înalte, a membrelor lungi și subțiri, a arahnodactiliei și a grăsimii subcutanate reduse Semnele de afectare a sistemului musculo-scheletic sunt: arahnodactilie ("degete de păianjen"), deformarea pieptului pâlnie, creștere semnificativă, dolicostenomelie (raport anormal al segmentelor superioare și inferioare ale corpului, , Este arahnodactilia un semn patognomonic al sindromului Marfan? Care este diagnosticul diferenţial? Arahnodactilia este observată în % din cazurile de sindrom Marfan, dar nu este un semn patognomonic, așa cum se observă și în alte boli Constituția non-astenică în sindromul Marfan poate fi o manifestare a formei fruste : pacientul are arahnodactilie și un fenotip normal în prezența aceleiași mutații genice ca și alți membri ai familiei cu manifestări mai severe ale bolii În sindromul de hipermobilitate a articulațiilor asemănătoare morfanului, la fel ca în sindromul Marfan, se observă leziuni ale scheletului, cum ar fi arahnodactilia, caracteristică sindromului Ehlers-Danlos, piele superelastică și amplitudine crescută de mișcare a articulațiilor Contractura congenitală arahnodactilia este o altă afecțiune autosomal dominantă cu etiologie necunoscută care se caracterizează prin statură înaltă, arahnodactilie și contracturi articulare Pacienții care suferă de homocistinurie sunt, de asemenea, caracterizați prin statură înaltă, arahnodactilie și anomalii ale coloanei vertebrale Care sunt manifestările clinice ale sindromului Marfan, pe lângă leziunile aparatului locomotor, cunoscute? Care dintre ele sunt cauza bolii și a morții? Luxația cristalinului apare la % dintre pacienți Adesea sunt observate tulburări cardiovasculare Cea mai frecventă cauză de deces la acești pacienți este ruptura unei aorte ascendente dilatate anevrism Speranța medie de viață pentru sindromul Marfan este de de ani Prolapsul valvei mitrale cu regurgitare sau insuficiența valvei aortice este diagnosticat în % din cazuri cu auscultație cardiacă și în % cu ecocardiografie Leziunile sistemului respirator apar sub forma unui proces chistic în plămâni și pneumotorax spontan Cauza principală a morbidității este patologia coloanei vertebrale Scolioza poate progresa rapid în timpul adolescenței și necesită o corecție chirurgicală Cum să tratezi un pacient cu sindrom Marfan? Se prescrie consiliere genetică și prevenirea apariției patologiei cardiologice Deoarece boala este moștenită în mod autosomal dominant, leziunile apar în % din cazuri Ecocardiografia trebuie efectuată pentru a detecta boala valvulară mitrală sau aortică La pacienții cu boală mitrală sau tricuspidiană, apariția endocarditei infecțioase nu este exclusă, prin urmare, sunt necesare măsuri preventive Ecocardiografia se efectuează anual pentru monitorizarea dinamicii expansiunii aortei, iar când diametrul acesteia îl depășește pe cel normal cu %, la fiecare șase luni Propranololul inhibă dilatarea aortei activitate fizică grea Forme fruste (fr ) - boală suspendată CAPITOLUL COLAGENOZA CONGENITALA contraindicat În absența dilatației aortei, sarcina este sigură pentru o femeie Descrieți tabloul clinic al pseudoxantomului elastic Pseudoxantomul elastic este o tulburare autozomal recesivă rară în care fibrele elastice degenerează și se calcifiază Defectul molecular nu a fost stabilit, dar se presupune că este localizat undeva în structura fibrelor elastice Manifestările clinice ale acestei boli sunt variabile Rareori, forma autosomal dominantă este detectată clinic la vârsta adultă Semnul clasic este papulele xantomatoide, care sunt situate pe suprafețele flexoare ale membrelor Există dungi angioide pe fund Este posibilă pierderea vederii din cauza maculopatiei și a leziunilor retinei Nu sunt excluse depozitele calcificate în plămâni și leziunile cardiace asemănătoare cardiomiopatiei Observați ruptura arterelor tractului gastrointestinal Prezența fibrelor elastice anormale nu afectează procesul de vindecare a rănilor până când pacientul ajunge la bătrânețe Ce este cutis laxa (piele lasă)? Cutis laxa este un grup de boli caracterizate prin prezența pielii laxe, ridate Pielea apare îmbătrânită, încrețită cu pliuri libere O imagine similară se observă uneori după tratamentul bolilor inflamatorii ale pielii cu penicilamină sau derivații săi Pielea își pierde elasticitatea și pliul cutanat nu se retrage, spre deosebire de sindromul Ehlers-Danlos, în care pliul cutanat se retrage bine Posibile leziuni ale inimii, plămânilor - bronșiectazie și emfizem Forța pielii nu se modifică (spre deosebire de sindromul Ehlers-Danlos), ceea ce permite proceduri chirurgicale sigure Ce este sindromul Stickler? Sindromul Stickler, sau artro-oftalmopatia ereditară, este o boală ereditară de etiologie necunoscută, care se caracterizează prin anomalii ale scheletului și globilor oculari Se crede că această boală este destul de comună și are un model autosomal dominant de moștenire La % dintre pacienți (conform unui studiu), au apărut anomalii ale colagenului de tip II, colagenului cartilajului Sindromul include miopie, dezlipire de retină și alte leziuni oculare, despicătură de palat, hipoplazie mandibulară, mobilitate articulară crescută și scăzută, displazie epifizară a oaselor lungi și dezvoltarea dizabilității datorate leziunilor articulare Prezența acestei boli trebuie luată în considerare la fiecare pacient tânăr cu artrită degenerativă a șoldului sau la orice sugar cu articulații marite congenital Alte sindroame clinice asociate cu anomalii de colagen de tip II sunt osteoartrita generalizată primară, condrodisplazia și displazia spondiloepifizară Ce defect molecular se găsește în sindromul Alport? Sindromul Alport include glomerulonefrita ereditară și surditatea Defect este colagenul nefibrilar al membranelor bazale, colagenul de tip IV Colagenul de tip VII, o altă unitate structurală a membranelor bazale, este implicat în procesul de conectare a epidermei și dermului În unele boli de piele însoțite de formarea de vezicule, se notează anomaliile acesteia SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Literatură aleasă Barker DF, Hotikka SL, Zhou J et al Identificarea mutațiilor în gena COL A în sindromul Alport Science, : - , Beighton P Formele dominante și recesive ale cutis laxa J Med Genet , : - , Hermann J , France TD, Spranger JW și colab Sindromul Stickler (artroftalmopatie ereditară) Birth Defects, : - , Komberg M , Aulicino P Probleme ale articulațiilor mâinii și încheieturii mâinii la pacienții cu sindrom Ehlers-Danlos J Hand Surg , : - , Kuivaniemi H , Tromp G , Prockop DJ Mutații în colagen: Cauze ale unor tulburări rare și comune la om FASEB J , : - , Leier C V , Caii TD, Fulkerson PK, Woolery CF Spectrul defectelor cardiace în sindromul Ehlers-Danlos, tipurile I și III Ann Intern Med : - , Marchase P , Holbrook R , Pinnell SR Un sindrom familial cutis laxa cu anomalii ultrastructurale ale colagenului și elastinei J Invest Dermatol , : - , Pope FM, Narcisi P , Nicholls AC et al Prezentări clinice ale sindromului Ehlers-Danlos tip IV Arc Dis Child , : - , Powell JT, Adamson J , MacSweeney STR și colab Variante genetice de colagen III și anevrism de aortă abdominală Eur J vază Surg , : - , Prockop DJ Osteogenesis imperfecta: Model pentru cauzele genetice ale osteoporozei și, probabil, mai multe alte boli comune ale țesutului conjunctiv Arthritis Rheum , : - , Pyeritz RE Tulburări ereditare ale țesutului conjunctiv În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed Atlanta, Fundația pentru artrită, : - Pyeritz RE Complicațiile materne și fetale ale sarcinii în sindromul Marfan A m I Med , : - , Pyeritz RE, McKusick VA Sindromul Marfan: Diagnostic și management N Engl J Med , : , Rowe DW, Shapiro JR Tulburări ale proteinelor osoase și structurale În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - CAPITOLUL John Keith Jenkins, M D Ce este homocistinuria? Există trei forme clinice (și biochimice) de tulburări ale metabolismului aminoacizilor, care se caracterizează printr-o creștere a concentrației de homocistină în plasma sanguină și urină Cea mai comună formă de homocistinurie este asociată cu un defect autozomal recesiv în metabolismul metioninei - absența enzimelor CAPITOLUL și cistationina-( -sintaza), care este implicată în transferul reziduului sulfat de la metionină la cisteină Alte două forme mai rare sunt remetilarea afectată a homocistinei la metionină Este frecventă homocistinuria? Deficitul de cistationină-( -sintază) în Statele Unite apare la aproximativ din (sau mai puțin) născuți vii În unele state, toți nou-născuții sunt testați pentru homocistinurie În comparație, screening-ul nou-născuților pentru fenilcetonurie, efectuat în majoritatea statelor, detectează caz la de născuți vii Heterozigoții pentru deficit de cistationin-β-sintază ( din în populația generală) sunt considerați sănătoși, dar pot fi expuși riscului pentru dezvoltarea timpurie a bolilor sistemului vascular periferic și cerebral Cum se diagnostichează homocistinuria? În toate formele bolii, există o creștere a concentrației de homocistină în sânge și urină Testul cianură-nitroprusiat detectează toți aminoacizii care conțin o grupare sulfhidril, dar acest test nu este specific pentru diagnosticarea unei anumite deficiențe enzimatice Calea transformărilor trece de la homocistină prin metionină la cisteină Concentratia de metionina serica este crescuta cu un deficit de cistationin-( -sintaza), dar este normala sau redusa cu tulburari metabolice pana la stadiul de formare a metioninei Aceste tulburari sunt insotite si de homocistinurie Au fost constatate si alte modificari patologice in metabolism în timpul sintezei cofactorilor (metilvitamina Bt și metiltetrahidrofolat) utilizați în formarea metioninei Este necesar să se măsoare raportul dintre concentrațiile de homocistină și metionină din sânge și urină și apoi să se efectueze o determinare precisă a enzimelor tisulare (de exemplu , dintr-o cultură celulară de fibroblaste cutanate) f HOMO CISTINA metil B metiltetrahidrofolat f metionină cistita ÎN- > cisteină aza f homocistină metanfetamina metil ahidrofolat eu metionina Căile biochimice care duc la homocistinurie Sus Deficiența cistationinei- -sintazei duce la o creștere a concentrației atât a homocistinului, cât și a metioninei În partea de jos Deficiența altor cofactori duce la o creștere a concentrației de homocistină și la o scădere a concentrației de metionină Enumeraţi principalele manifestări clinice ale homocistinuriei • Dislocarea cristalinului (dislocarea cristalinului este un semn patognomonic) • Tromboembolism • Retardare mintală • Boli ale țesutului conjunctiv Ce tulburări ale aparatului locomotor se observă în homocistinurie? Aspectul pacientului seamănă cu cel al sindromului Marfan - creștere mare, arahnodactilie (dolicostenomelie), dislocare a cristalinului, deformări ale toracelui și coloanei vertebrale Există, de asemenea, osteoporoză generalizată și rigiditate articulară La pacienții cu vârsta peste ani, osteoporoza vertebrelor este observată la - % SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI cazuri Osteoporoza coloanei vertebrale este pronunțată și este combinată cu fracturi patologice, modificări degenerative ale discurilor și articulațiilor intervertebrale și scolioză Lichidul intraarticular este normal Ce leziuni ale țesutului conjunctiv se observă în homocisteinurie? Cisteina este necesară pentru legarea corectă a proteinelor structurale (cum ar fi colagenul și fibrilina) țesutului conjunctiv, oaselor, ligamentelor suprasenzoriale ale globului ocular, matricei extracelulare a celulelor endoteliale În acest sens, colagenul alterat poate provoca deplasarea cristalinului și osteoporoza, în timp ce proteinele anormale ale elastomerului sau ale substructurilor acestuia (fibrilina) stau la baza asemănării fenotipice cu sindromul Marfan Substanța interstițială alterată a celulelor endoteliale este cauza trombozei și a retardului intelectual ulterior Cum să tratați homocistinuria? Ce simptome vor dispărea cu tratamentul? Tratamentul eficient necesită diagnosticarea precoce a bolii pentru a preveni retardul mintal Efectuarea unui test de screening pentru nou-născuți este baza pentru diagnosticarea tulburărilor metabolice congenitale Vitaminele B , B] și folații sunt cofactori ai diferitelor enzime implicate în metabolismul metioninei Jumătate dintre pacienți răspund bine la terapia cu vitamina B , din care doze mari reduc concentrația de metionină, cresc cisteina și îmbunătățesc starea pacienților cu deficiență de cistationină-Ș-sintază prin creșterea activității unei cantități mici de enzime reziduale Regresează simptomatologia în timpul terapiei? Progresia cristalinului ectopic, osteoporoza și retardul mintal pot fi întârziate cu tratament, dar nu dispar dacă procesul a început deja Care sunt cauzele alcaptonuriei? Cum se moștenește această boală? Alcaptonuria (sau ocronoza) este o tulburare rară a metabolismului tirozinei datorată deficienței acidului oxidază homogentisic Această enzimă reglează conversia unui acid dat într-o formă implicată în ciclul acidului tricarboxilic Acumularea de acid în țesuturi determină pigmentarea acestora de la gri la albastru închis, ceea ce reflectă denumirea de "ocronoză" Întrebarea alcaptonuriei este favorită la examene, deoarece a fost prima boală strict autozomal recesivă descrisă la o persoană cu un model de moștenire dovedit La heterozigoți, simptomele nu apar chiar și atunci când testele de stres sunt efectuate cu precursori de aminoacizi Cum se diagnostichează alcaptonuria? Diagnosticul este facilitat de o triadă caracteristică de simptome: • artrită degenerativă (precoce); • pigmentare anormală; • Urina își schimbă culoarea în albastru închis când sta în picioare (cu alcalinizare sau adăugare de clorură ferică) Acidul homogentisic leagă colagenul și, prin urmare, se acumulează în țesutul conjunctiv Dacă vedeți sclera albastru închis, piele, auricule, cartilaj la un pacient, gândiți-vă la ocronoză Pentru confirmarea de laborator a diagnosticului, se efectuează un test enzimatic specific pentru oxidaza acidului homogentisic, precum și cromatografia în strat subțire CAPITOLUL Descrieți simptomele afectării sistemului musculo-scheletic în alcaptonurie Artrita degenerativă se manifestă în a treia decadă de viață cu durere, rigiditate și scăderea amplitudinii de mișcare a articulațiilor mari și a coloanei vertebrale Cele mai frecvent afectate sunt articulațiile coloanei vertebrale, genunchiului, șoldului și umerilor Se notează calcificarea și osificarea anormală, precum și tendinita Calcificarea densă a discurilor intervertebrale este considerată patognomonică pentru boală De asemenea, este dezvăluit un simptom al golului în discuri Lichidul sinovial, spre deosebire de urina, nu își schimbă culoarea, dar are un sediment caracteristic asemănător piperului S-a observat că boala de depozitare a pirofosfatului de calciu poate fi o boală concomitentă Cum să tratezi artrita ocronă? Terapia standard este un tratament simptomatic, la fel ca si pentru osteoartrita: analgezie, kinetoterapie, influente locale etc Este indicata o dieta saraca in fenilalanina si tirozina Manipularile chirurgicale (inclusiv artroplastia si artroscopia) au fost folosite cu succes pentru a indeparta corpurile osteocondrale aflate liber in cavitatea articulara Au fost tratate doze mari de vitamina C, dar nu există studii care să susțină eficacitatea acesteia Ce este Sindromul Părului Creț Menkes? Cum se moștenește boala? Sindromul Menkes Curly Hair este o tulburare recesivă legată de X a metabolismului cuprului, manifestată clinic prin manifestări neurologice: convulsii, reflexe anormale, spasticitate musculară, retard mental și păr răsucit (ca mărgele, fragil și rar) Care este cauza leziunilor sistemului musculo-scheletic în acest sindrom? Alterarea metabolismului cuprului determină disfuncția enzimelor metalice dependente de cupru implicate în sinteza colagenului și elastinei, ceea ce duce la deteriorarea țesutului conjunctiv Afectarea sistemului musculo-scheletic poate semăna fie cu sindromul cutis laxa, fie cu sindromul Ehlers-Danlos, adică "supraextensibilitatea" pielii și articulațiilor Literatură aleasă Albers S E , Brozena SJ, Glass R , Fenske NA Alkaptonuria și ocronoza: Raport de caz și revizuire J Am Acad Dermatol , : - , Gordan DA Boli de depozitare si depunere În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Hunter T , Gordon D , Ogryzlo MA Semnul de piper măcinat al lichidului sinovial: O nouă caracteristică diagnostică a ocronozei J Rheumatol , : - , Mudd SH, Skovby F , Levy HL și colab Istoria naturală a homocistinuriei din cauza deficitului de cistationin beta-sintaza A m J Hum Genet , : - , Pyeritz RE Tulburări ereditare ale țesutului conjunctiv În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Rowe DW, Shapiro JR Tulburări ale proteinelor osoase și structurale În; Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Sakkas L , Thomas B , Smyrnis P , Vlahos E Lombalgie și ocronoză Int Orthop , : - , CAPITOLUL Mark Jarek, MD, FACR Care este tipul de moștenire a hemocromatozei primare? boala lui Wilson? Alcaptonurie? Aceste boli sunt moștenite în mod autosomal recesiv Heterozigoții sunt purtători asimptomatici ai genei defectuoase Boala Wilson apare în aproximativ acest raport de : , iar alcaptonuria - : Alcaptonuria a fost prima boală pentru care a fost dovedit un mod autosomal recesiv de moștenire Ce antigene leucocitare umane (HLA) sunt asociate cu hemocromatoza? Baza genetică a hemocromatozei a fost descoperită de Simon și colab în Gena hemocromatozei este localizată pe braţul scurt al cromozomului al şaselea lângă locusul HLA-A Aloantigenul HLA-AZ se găsește la % dintre pacienții cu hemocromatoză și la aproximativ % dintre cei albi (risc relativ ) Baza acestei legături stă într-o mutație care a apărut în rândul popoarelor antice din nordul Europei, probabil din cauza unui aport redus de fier în organism HLA-A , A , B și B sunt alte haplotipuri asociate cu hemocromatoza Cât de frecventă este hemocromatoza? Studiile de screening au stabilit că gena hemocromatozei apare la % dintre albi, frecvența purtării genelor (heterozigoți) ajunge la aproximativ %, iar incidența (homozigoți) este de - : Studiile în familiile scandinave au arătat că aproape % din populație este homozigotă Astfel, hemocromatoza este una dintre cele mai frecvente boli metabolice ereditare Manifestarea clinică depinde de mai mulți factori Cel mai adesea este sângerare la femei asociată cu menstruația și sarcina (Sângerarea crescută din cauza traumatismului este de cinci ori mai frecventă la bărbați decât la femei ) Această incidență a hemocromatozei în populația generală îi determină pe clinicieni să verifice toți bărbații peste de ani pentru fier Cum arată un pacient tipic cu hemocromatoză? Semnele bolii încep să apară la vârsta de - de ani, în timp ce severitatea acesteia este variabilă La unii pacienți, toate manifestările clinice ale bolii pot fi detectate, în timp ce la alți homozigoți nu s-au dezvoltat niciodată CAPITOLUL Hemocromatoza se prezintă de obicei cu teste ale funcției hepatice anormale sau hepatomegalie Fără tratament, afectarea ficatului duce adesea la ciroză Artropatia caracteristică bolii apare în - % din cazuri și poate fi prima ei manifestare, dar mai des artropatia se dezvoltă mai târziu și apare după începerea tratamentului Alte semne ale bolii sunt pigmentarea gri închisă sau maro a pielii (acumularea de melanină), diabet zaharat și hipogonadism: scăderea libidoului, impotență, păr rar pe corp, amenoree Simptome sistemice, cum ar fi slăbiciune musculară, letargie, letargie sunt adesea observate Afectarea cardiacă se manifestă de obicei ca insuficiență cardiacă congestivă (la % dintre pacienți) și este cauza imediată a decesului dacă este lăsată netratată Descrie artropatia în hemocromatoză Multe articulații sunt afectate, dar sunt caracteristice plângeri de durere și rigiditate în articulațiile metacarpofalangiene ale degetului doi și al treilea Nu este exclusă implicarea în procesul articulațiilor interfalangiene proximale, radiocarpiene, genunchiului, șoldului, gleznei, umărului și, ocazional, a articulațiilor metatarsofalangiene La examinarea articulației, se observă umflarea fermă cu durere ușoară la palpare, dar hiperemia și creșterea temperaturii articulației nu sunt determinate, ceea ce ajută la distingerea artrozei cu hemocromatoză de artrita reumatoidă Descrieți imaginea radiografică caracteristică a artrozei în hemocromatoză Pe radiografie sunt relevate modificări asemănătoare osteoartritei: un proces sclerotic de-a lungul marginilor oaselor, îngustarea spațiului articular și formarea de osteofite caracteristice în formă de cârlig, în special în articulațiile metacarpofalangiene Condrocalcinoza apare la - % dintre pacienții fără artropatie degenerativă Radiografia mâinii unui pacient cu hemocromatoză Există artrită degenerativă a articulațiilor metacarpofalangiene cu osteofite agățate Osteopenia larg răspândită apare adesea cu hemocromatoză Care sunt motivele sale? • Conținutul crescut de fier în lichidul sinovial (comparativ cu serul) inhibă formarea osului • Infiltrarea cu fier a hipofizei reduce secreția de gonadotropină, ducând la hipogonadism • Ciroza hepatică este însoțită de atrofie testiculară și hipogonadism SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Care este planul general de tratament pentru hemocromatoză? Sângerarea se efectuează o dată sau de două ori pe săptămână până la atingerea concentrațiilor normale de transferină și feritină ( - ani), iar apoi această procedură se efectuează periodic în funcție de conținut Speranța de viață a pacienților cu simptome ale bolii crește semnificativ după îndepărtarea acumulărilor excesive de ioni de fier (supraviețuirea la ani este de % și fără tratament - %) Odată cu tratament, hepatomegalia scade, testele funcției hepatice revin la normal, pigmentarea scade, insuficiența cardiacă se stabilizează sau severitatea acesteia scade Manifestările diabetului sunt reduse în % din cazuri Sângerarea nu afectează dezvoltarea hipogonadismului sau a artropatiei Fibroza hepatică poate scădea, dar ciroza nu se inversează Probabilitatea de a dezvolta carcinom hepatocelular, care este o complicație tardivă la pacienții cu ciroză, nu este redusă Speranța de viață a homozigoților care au fost diagnosticați cu hemocromatoză și au început tratamentul acesteia înainte de dezvoltarea cirozei hepatice este aceeași ca în populația normală, astfel încât valoarea screening-ului familial și a tratamentului precoce nu poate fi supraestimată Utilizarea chelaților și a antioxidanților, cum ar fi α-tocoferol, are un efect pozitiv la pacienții cu boli de inimă Care rudă ar trebui să fie examinată dacă probanda este diagnosticată cu hemocromatoză? Toate rudele de prim nivel (cu vârsta peste ani) ar trebui să fie examinate la fiecare - ani pentru a măsura saturația transferinei (conținutul de fier/capacitatea totală de legare a fierului [OIHC]) Dacă acest indicator depășește %, se determină feritina serică Cu un conținut crescut de feritină, se efectuează o biopsie hepatică pentru a determina cantitatea de fier din țesut Datorită relației genetice ridicate dintre rudele de primul nivel, tiparea HLA ca test de screening poate fi un studiu costisitor, având în vedere indicele cost-eficacitate Frații afectați (frați și surori) au de obicei ambele tipuri HLA-ran-lotipuri, identice cu cele găsite în proband Frații cu un singur haplotip HLA, de obicei, nu prezintă semne clinice de acumulare de fier Dacă copiii proband se îmbolnăvesc, atunci este posibil să fi avut loc o încrucișare homozigotă-heterozigotă Boala hepatică este prima manifestare clinică a bolii Wilson (degenerescenta hepatolenticulară) la aproximativ % dintre pacienți Care sunt formele clinice de afectare a ficatului? Hepatită tranzitorie, hepatită malignă, hepatită cronică activă și ciroză hepatică Care sunt alte manifestări clinice ale bolii Wilson? Pe lângă simptomele de afectare a ficatului, boala Wilson, care se prezintă de obicei între și de ani, prezintă deficite neurologice, artropatie și anemie hemolitică Tulburările de mișcare datorate degenerării nucleilor nervoși motori sunt tulburări neurologice frecvente, dar au fost descrise și alte sindroame, inclusiv psihiatrice Manifestările ginecologice ale bolii includ amenoreea și infertilitatea Descrie inelul Kaiser-Fleischer Care este sensul lui? Inelul Kayser-Fleischer este depuneri de cupru verde sau maro în membrana lui Decemet care nu afectează vederea Prezența lui este tocmai CAPITOLUL BOLI DE DEPOZITARE este un predictor al tulburărilor neurologice și psihiatrice, deci dacă este absent într-un studiu cu lampă cu fantă la un pacient cu sindroame neurologice și psihiatrice evidente, atunci aceasta nu este boala Wilson Inelul Kaiser-Fleischer se observă ocazional în alte boli însoțite de ciroză hepatică, prin urmare nu este specific bolii Wilson Ce tulburare biochimică stă la baza bolii Wilson? Cum se pune un diagnostic? Boala Wilson se dezvoltă din cauza acumulării excesive de cupru, combinată cu un deficit de ceruloplasmină Când capacitatea hepatocitelor de a acumula cupru este epuizată, acesta începe să se depună în stroma ficatului și în alte organe, cum ar fi creierul, rinichii; crește conținutul de cupru în urină și ser sanguin Scăderea ceruloplasminei serice ( mcg/zi) sunt caracteristice bolii Wilson Concentrațiile crescute de cupru în ficat (> µg/g țesut) sunt un semn sigur pentru diagnosticarea precoce a bolii Un oftalmolog a găsit inele Kaiser-Fleischer la un tânăr care se plângea de artrită Ce alte semne de afectare a sistemului musculo-scheletic pot fi detectate la acest pacient? Durerea și umflarea articulațiilor metacarpofalangiene, încheieturii mâinii, cotului, umărului, genunchiului și șoldului, asemănătoare cu leziunile din hemocromatoză; nu sunt excluse aceleaşi modificări asimptomatice ale imaginii cu raze X Care este imaginea cu raze X a unei leziuni articulare în boala Wilson? Fragmentarea osoasă terminală și corticală subcondrală, scleroza subcondrală și centrală a oaselor articulațiilor încheieturii mâinii, cotului, umărului, genunchiului și mâinii disting această artropatie de osteoartrita Înfrângerea șoldului și a articulațiilor metacarpofalangiene, spre deosebire de hemocromatoză, este rară Chiar și mai rar se întâlnesc osteocondrita exfoliantă, condrocalcinoza, condromalacia rotulă, deformarea coloanei vertebrale și osteoporoza sau osteomalacia răspândită Osteopenia si/sau osteomalacia se intalnesc la - % dintre pacientii cu boala Wilson Care este mecanismul posibil al apariției lor? Osteopenia și osteomalacia sunt probabil rezultatul acidozei tubulare renale sau sindromului Fanconi, care sunt leziuni renale frecvente în boala Wilson Cum să tratezi un pacient cu boala Wilson? Terapia pe termen lung cu chelați (penicilamină) previne eficient orice manifestare a bolii Dacă în timpul tratamentului se dezvoltă o intoleranță ireversibilă la penicilamină, se utilizează trientină sau se efectuează un transplant de ficat Ce defect biochimic stă la baza alcaptonuriei? Alcaptonuria este o tulburare a metabolismului tirozinei ca urmare a deficienței acidului oxidază homogentisic (acidul , -(dioxifenil)-acetic este un produs intermediar al catabolismului tirozinei), ducând la excreția unor cantități mari din acest acid în urină și acumularea de acid homogentisic oxidat (pigment) în țesutul conjunctiv (ocronoză) O trăsătură caracteristică a bolii este întunecarea urinei în picioare din cauza concentrației mari de acid homogentisic în ea SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Enumerați cinci locuri în care pigmentul se poate acumula în ocronoză Depozite de pigment cenușiu-brun în ocronoză se găsesc în piele, sclera, pereții arteriali, prostată și urechi (auriculă, ceară, antihelix auricular) Aceasta duce la stenoză aortică, tulburări de conducere a sunetului și formarea de pietre în glanda prostatică Acumularea de pigment în cartilajul articular și discurile intervertebrale duce în cele din urmă la dezvoltarea artropatiei ocrone Descrieți caracteristicile clinice ale artropatiei ocrone Ocronoza se manifestă de obicei între și de ani ca spondiloză progresivă cu amplitudine redusă de mișcare a coloanei lombo-sacrale La pacienții aflați în poziție în picioare, postura seamănă cu cea din spondilita anchilozantă - spate aplecat, lipsa lordozei lombare, scăderea înălțimii, membrele inferioare îndoite în articulațiile șoldului și genunchiului, dar nu există osificare inelară și anchiloză a articulației lombosacrale caracteristice spondilită anchilozantă Acumularea de pigment în ocronoză în nucleul pulpos predispune la formarea unei hernie de disc, care se poate prezenta ca un debut acut al unui sindrom de lombalgie care nu se poate distinge clinic de durerea herniei de disc fără alcaptonurie Artrita degenerativă a articulațiilor periferice este mai puțin frecventă decât bolile coloanei vertebrale Articulațiile genunchiului, umărului și șoldului sunt cel mai frecvent afectate Ca și în cazul artropatiei, în cazul hemocromatozei, pacienții se plâng de durere, rigiditate articulară și amplitudine limitată de mișcare Cu toate acestea, cu ocronoză, articulația încheieturii mâinii, articulațiile mici ale mâinii și piciorului nu sunt afectate Care este imaginea cu raze X caracteristică a coloanei vertebrale în ocronoză? Pe radiografia coloanei lombo-sacrale se pot observa modificari degenerative precoce: calcificarea densa a discurilor intervertebrale Radiografia laterală a coloanei vertebrale a unui pacient cu ocronoză Există calcificarea fisurii intervertebrale la mai multe niveluri CAPITOLUL cov si ingustarea fisurilor intervertebrale Calcificarea severă a discului intervertebral se găsește și în hemocromatoză, hiperparatiroidism, boala de depozitare a pirofosfatului de calciu, poliomielita paralitică și amiloidoză Imaginea cu raze X a leziunilor articulațiilor mari în artrita ocronă este aproape aceeași ca în osteoartrita primară Există un tratament eficient pentru ocronoză? Au fost propuse multe metode de tratament: introducerea acidului ascorbic, numirea unei diete sărace în proteine, fenilalanină și tirozină, dar în prezent nu există o terapie cu un efect pozitiv clar ' Literatură aleasă Bothwell T H , Charlton RW, Cook JD, Finch CA Iron Metabolism in Man Oxford, Blackwell, Bothwell TH, Charlton RW, Motulsky AG Hemocromatoza În: Scriver C H , Beaudet A L , Sly W S et al (eds) Baza metabolică a bolii ereditare, ed a -a New York, McGraw-Hill, , - Edwards CQ, Kushner JP Screening pentru hemocromatoză N Engl J Med , : - , Edwards CQ, Skolnich MH, Kushner JP Hemocromatoza ereditară: Contribuții ale analizei genetice Prog Hematol , ; - , Gordon DA Boli de depozitare și depunere În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, lOthed Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Lalouel JM, Jorde LB Hemocromatoza idiopatică: Semnificația și implicațiile legăturii și asocierii cu HLA Ann NY Acad Sci , : - , Lambert RE, MeGuire JL Boala de depozitare a fierului În: Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Niederau C , Fischer R , Sonnenberg A , Stremmel W et al Supraviețuirea și cauzele decesului la pacienții cirotici și noncirotici cu hemocromatoză primară N Engl J Med , : - , Hemocromatoza Olsson KS În: Klippel JH, Dieppe PA (eds), Rheumatology, Londra, Mosby, , : - : Powell LW, Isselbacher KJ Hemocromatoza În: Wilson JD et al (eds) Harrison's Principles of Internai Medicine, ed a XII-a New York, McGraw-Hill, , - Resnick D , Berthiaume MJ, Sartoris D Teste și proceduri de diagnostic în bolile reumatice În: Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a -a, Philadelphia, WB Saunders, , - Rosenberg LE Boli de stocare ale metabolismului aminoacizilor În: Wilson JD et al (eds) Harrison's Principles of Internai Medicine, thed , New York, McGraw-Hill, , - Scheinberg IH boala Wilson În: Wilson JD et al (eds) Harrison's Principles of Internai Medicine, ed a XII-a, New York, McGraw-Hill, , - Schumacher HR Ocronoză, hemocromatoză și boala Wilson În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Arthritis and Allied Conditions, ed a XII-a, Philadelphia, Lea & Febiger, , - Baer DM, Simons JL, Staples RL și colab Screeningul hemocromatozei la bărbații ambulatori asimptomatici în vârstă de de ani și mai mult A m J Med , : - , SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI CAPITOLUL Mark Malyak, MD De ce are nevoie un medic reumatolog de cunoștințe despre sindroamele de imunodeficiență primară? Sindroamele de imunodeficiență primară pot fi asociate cu o varietate de probleme în plus față de un risc crescut de infecții, inclusiv afecțiuni autoimune, alergii și posibilitatea de a dezvolta tumori limfoide și epiteliale Procesele autoimune se pot manifesta prin anumite boli autoimune, precum lupusul eritematos sistemic în deficiența congenitală de C Pe de altă parte, sunt prezenți diverși anticorpi, dar nu există manifestări clinice ale unei boli autoimune (factor reumatoid sau anticorpi antinucleari în deficiența selectivă de IgA) Ce componente ale sistemului imunitar sunt afectate în sindroamele de imunodeficiență primară? • celule B (imunodeficiență umorală) • celule T (imunodeficiență celulară) • Celulele ucigașe • Fagocite • Proteine de complement Sindromul imunodeficienței primare poate apărea fie din cauza disfuncției unei componente a sistemului imunitar, ca în deficiența C , fie din cauza încălcării mai multor componente - deteriorarea celulelor B, a celulelor T și a funcției fagocitelor în anumite imunodeficiențe combinate severe Determinarea tipului de infecție recurentă ajută la diagnosticarea sindromului de imunodeficiență cauzal Ce microorganisme sunt responsabile pentru dezvoltarea unui proces infecțios recurent în sindroamele de imunodeficiență cu celule B? Imunodeficiența celulelor B, cum ar fi agammaglobulinemia legată de X (Bruton [Bruton]), se exprimă în producția inadecvată de imunoglobuline, care este însoțită de apariția unui proces infecțios recurent, ai cărui agenți cauzali sunt bacterii extracelulare, piogene care au plicuri, în special Streptococcus peitopiae și Haemophilus influenzae Aceste organisme provoacă de obicei infecții acute și cronice ale tractului respirator superior și inferior, meningită și sepsis Ce organisme provoacă infecție în imunodeficiența celulelor T, cum ar fi hipoplazia timică (sindromul Di George)? • Viruși (virusuri herpes) • Bacteriile intracelulare (micobacterii) • Ciuperci (specia Candida, Pneumocystis cătinii) Imunodeficiența primară a celulelor T se manifestă printr-o încălcare a imunității celulelor T, care duce la infecții similare cu cele care apar CAPITOLUL la pacienții cu infecție HIV - un prototip al stării de imunodeficiență a celulelor T dobândite Numiți testele de laborator pentru a determina starea sistemului imunitar umoral (funcția celulelor B) Determinarea de laborator a funcției celulelor B TESTE SPECIFICE CATEGORIEI COMENTARII titruri funcționale de izohemaglutinină Întâlnite frecvent; predominant- teste ip vivo (împotriva grupelor A și B) dar IgM (Imunizare standard împotriva detectării anticorpilor înainte și după săptămâni; screeningul difteriei și tetanosului, capacitatea de a sintetiza teste) testul IgG împotriva antigenelor proteice Imunizare împotriva Detectării anticorpilor înainte și după săptămâni; pneumococ, se studiază capacitatea de a sintetiza anticorpi împotriva antigenelor polizaharide Definiție Conținut IgM, IgG, IgA Sunt utilizate diverse teste imunitare cantitate Conținutul subclaselor IgG, FIS, RIT concentrația IgE imunoglobulinei Teste in vitro Numărarea celulelor B periferice Pot fi utilizați anticorpi anti-Id sânge (scump) și anticorpi monoclonali specifici Numărarea celulelor B în punctat Măsurați suprafața Id-negativ, celule citoplasmatice pozitive cu catenă T din măduva osoasă Sinteza imunoglobulinelor Celule mononucleare ale periferiei Phutolacca americana stimulată de mitogeni din sânge in vitro FIS, imunosorbție enzimatică; RIT - * teste radioimune Este recomandabil să se determine nivelul de IgA din serul sanguin pentru diagnosticarea funcției celulelor B și să se efectueze teste funcționale ieftine ip vivo Dacă rezultatele testelor sunt normale, disfuncția celulelor B semnificativă clinic poate fi exclusă Dacă rezultatele testelor sunt anormale, se efectuează cuantificarea IgG și IgM și, dacă este posibil, teste in vitro Aceste studii sunt necesare pentru a identifica cauza tulburării de bază a sindromului imunodeficienței primare Ce teste de laborator determină starea de imunodeficiență celulară (funcția celulelor T)? Pentru a diagnostica funcția celulelor T, este recomandabil să se determine numărul absolut de limfocite și să se efectueze un test cutanat cu Candida Dacă rezultatele sunt normale, disfuncția celulelor T semnificativă clinic poate fi exclusă Dacă testul cutanat cu Candida este negativ, atunci trebuie efectuat un test cu restul de patru antigene pentru a determina încălcarea imunității celulelor T Dacă rezultatele sunt patologice, vor fi necesare teste complexe in vitro pentru a determina afectarea de bază a imunității celulelor T Testarea infecției cu HIV se face ca parte a unui studiu de screening pentru a exclude această boală dobândită a celulelor T Zach SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Determinarea de laborator a funcției celulelor T CATEGORIE TESTE SPECIFICE COMENTARII Funcţional Teste Ip vivo (teste cutanate pentru determinarea OH) (teste de screening standard) Determinarea numărului absolut de limfocite (teste de screening standard) Teste in vitro (scump) Test cutanat Candida Testul Mantoux, Trichophyton, oreion, toxina tetanosului/difteric Determinarea numărului total de leucocite și a numărului de limfocite Nivelul edemului indurativ se determină după - de ore Dacă testul pentru Candida este negativ, este necesar un test cu cel puțin antigene pentru a diagnostica starea imunității celulare Deteriorarea severă a imunității celulare este puțin probabilă dacă numărul de limfocite este normal Pot fi utilizați anticorpi monoclonali specifici Definiția numărului: toate celulele T celule CD + celule CD * celule ucigașe Reacția de transformare prin explozie Evaluarea consumului de timidine marcate de către limfocite Cuantificarea capacității celulelor T de a sintetiza receptorii de interleukină- și interleukină- după stimularea celulară cu lectine (cum ar fi PHA), antigene specifice (cum ar fi Candida) sau un răspuns unidirecțional al tuturor limfocitelor Acest test și testul de transformare a blatului limfocitelor sunt indicatori ai activării bune a celulelor T PHA, fitohemaglutinină; OH, hipersensibilitate întârziată Ce microorganisme provoacă artrita septică la pacienții cu hipogammaglobulinemie din cauza imunodeficienței primare a celulelor B? Deficiența selectivă de IgA, agammaglobulinemia legată de X (Bruton), imunodeficiența variabilă simplă (SVI) și deficiența de imunoglobulină îmbunătățită cu IgM (hiper-IgM) reprezintă mai mult de % din toate condițiile hipogamaglobulinemice primare (imunodeficiența celulelor B) Pacienții sunt susceptibili la artrită septică cauzată de microorganisme comune observate în imunodeficiența celulelor B: Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae și Staphylococcus aureus În plus față de aceste bacterii tipice, inflamația articulațiilor este cauzată de Ureaplasma urealyticum și de alte microorganisme pojj & Mycoplasma Incidența artritei septice în imunodeficiența celulelor B este necunoscută, dar este mai mică decât cea a infecțiilor comune ale căilor respiratorii superioare și inferioare și gastrointestinale Care dintre sindroamele de imunodeficiență primară sunt cel mai adesea asociate cu bolile autoimune? Deficiență selectivă de IgA, gamaglobulinemie X-linked (Bruton), imunodeficiență variabilă simplă și deficit de imunoglobuline îmbunătățită cu IgM (hiper-IgM) Absența completă a anumitor componente ale complementului (C , C ) este, de asemenea, caracteristică apariției acestor boli, în special lupusul eritematos sistemic Mai mult, cronic granulomatos CAPITOLUL MANIFESTĂRILE REUMATICE ALE SINDROMELOR DE IMUNODEFICIENTĂ PRIMARĂ boala primară a neutrofilelor, se defineşte prin prezenţa anticorpilor antinucleari şi, mai rar, se asociază cu LES De regulă, bolile autoimune nu sunt observate la pacienții cu o predominanță a imunității celulelor T, posibil din cauza faptului că acești pacienți supraviețuiesc rar perioadei neonatale Care sunt manifestările reumatologice ale agammaglobulinemiei X-linked? Manifestări reumatologice ale agammaglobulinemiei X-linked Artrita septică Apare în % din cazuri bacterii extracelulare (S peutopiae, H influenzae, S aureus) Mycoplasma, în special Ureaplasma urealyticum Enterovirusuri, în special virusuri ECHO și virusuri Coxsackie Artrita aseptică, posibil autoimună, afectează de obicei una sau două mari articular, distructiv; fara factor reumatoid si anticorpi antinucleari Sindrom asemănător dermatomiozitei asociat Se manifestă printr-o erupție cutanată și mușchi cu infecție progresivă cu enterovirus a slăbiciunii SNC Agammaglobulinemia legată de X (Bruton) este o boală rară caracterizată prin absența sau concentrația foarte scăzută de IgG, IgM, IgA serice și teste funcționale anormale ale celulelor B in vivo Sistemul imunitar celular este intact Deteriorarea celulelor se datorează unei încălcări a maturării liniei de celule B, prin urmare, nu există celule B în sângele periferic Artrita apare la aproximativ % dintre pacienți și în jumătate din cazuri este cauzată de bacterii piogene comune În plus, pacienții sunt foarte sensibili la infecții cu enterovirus și micoplasmă Uneori, în artrită pe fondul agammaglobulinemiei legate de X (Bruton), nu este posibil să se detecteze un agent infecțios, în ciuda diagnosticului atent Aceste cazuri se pot datora unei infectii rare care nu este identificata sau reprezinta o adevarata boala autoimuna (artrita reumatoida juvenila) În general, procesele autoimune sunt mult mai puțin frecvente în agammaglobulinemia legată de X (Bruton) decât în deficitul selectiv de IgA sau imunodeficiența simplă variabilă Care sunt manifestările reumatologice ale deficitului selectiv de IgA? • Prezența autoanticorpilor, în special a factorului reumatoid și a anticorpilor antinucleari în absența simptomelor severe ale unei boli autoimune • Boli autoimune sistemice (LES, artrita aseptică, eventual autoimună etc ) • Boli imunitare specifice organelor (diabet zaharat tip I, myas ~ thenia gravis etc ) Imunodeficiența selectivă IgA este cel mai frecvent sindrom al imunodeficienței primare, prevalența sa în populația generală este de aproape : Se caracterizează prin absența sau niveluri foarte scăzute de IgA în serul sanguin cu niveluri normale de IgG și IgM Imunitatea celulară SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI neincalcat Pacienții pot să nu prezinte plângeri grave, dar suferă de infecții respiratorii și gastrointestinale recurente sau boli autoimune În cele mai multe cazuri, imunodeficiența selectivă a IgA se datorează probabil unui defect genetic care este prezent la naștere și persistă pe tot parcursul vieții Unele cazuri sunt dobândite din cauza terapiei medicamentoase sau a infecției virale și sunt de obicei tranzitorii Ce autoanticorpi se găsesc la pacienții cu imunodeficiență selectivă IgA fără boală exprimată clinic? Prezența autoanticorpilor fără boală semnificativă clinic este frecventă în imunodeficiența selectivă a IgA Cel mai adesea, se găsesc factor reumatoid și anticorpi antinucleari, mai rar - anticorpi la ADN-ul dublu și monocatenar, cardiolipină, tiroglobulină, anticorpi la microzomi tiroidieni, țesut muscular neted, celule parietale ale stomacului, țesut muscular striat, receptori de acetilcolină, căile biliare Autoanticorpii anti-IgA apar la aproape % dintre pacienti Care dintre bolile autoimune sistemice și specifice organelor sunt asociate cu sindromul de imunodeficiență selectivă IgA? SPECIFICE DE ORGA SISTEMICĂ Lupus eritematos sistemic Artrita reumatoidă juvenilă Artrita reumatoidă Sindromul Sjögren Sclerodermie Dermatomiozita Sindroame vasculite Diabet zaharat tip Miastenia gravis Boală inflamatorie intestinală Hepatită autoimună Anemie pernicioasă în suficiență primară - Cea mai probabilă conexiune Au fost descrise și alte boli, dar asocierea cu deficitul de IgA trebuie dovedită Care sunt manifestările reumatologice ale imunodeficienței simple variabile? Manifestări reumatologice ale imunodeficienței simple variabile Artrită septică Bacteriile extracelulare cu perete celular (S pneumoniae, H influenzae, S aureus) Micoplasma (în special Ureaplasma urealyticum) Artrită aseptică, posibil autoimună Boli imune specifice organelor (anemie pernicioasă, anemie hemolitică autoimună, purpură trombocitopenică idiopatică) PVI este un grup eterogen de tulburări caracterizate prin hipogammaglobulinemie IgG, IgM și IgA În același timp, se observă nivelul lor foarte scăzut, la fel ca în agammaglobulinemia X-linked (Bruton) Semnele care disting aceste boli includ distribuția egală între ambele sexe, apariția ulterioară a simptomelor și prezența celulelor B circulante Deși tulburările imunologice de bază sunt eterogene, majoritatea pacienților prezintă un defect primar al celulelor B, care este CAPITOLUL MANIFESTĂRILE REUMATICE ALE SINDROMALOR DE IMUNODEFICIENȚĂ PRIMARĂ în incapacitatea de a se transforma într-o celulă plasmatică imunosecretoare Ca și în cazul imunodeficienței selective de IgA, în majoritatea cazurilor PVI este determinată genetic, dar la unii pacienți PVI se poate dezvolta ca o afecțiune dobândită secundară unei infecții virale sau efecte secundare ale medicamentului Incidența artritei septice cauzate de Staphylococcus aureus (o bacterie intracelulară cu perete celular) și Mycoplasma crește odată cu prevalența PVI Ciupercile și micobacteriile ar trebui, de asemenea, considerate potențiali agenți cauzali, deoarece imunodeficiența celulară apare uneori în PVI Prezența autoanticorpilor în absența unei boli imunologice semnificative clinic este mai puțin frecventă în PVI decât în imunodeficiența selectivă a IgA Cu toate acestea, bolile autoimune din PVI nu sunt neobișnuite A fost descrisă poliartrita în care un agent infecțios nu a putut fi detectat, în ciuda diagnosticului atent Caracteristic sindromului este înfrângerea articulațiilor mari și medii, în același timp, articulațiile mici ale mâinii și piciorului rămân intacte Nodulii reumatoizi, eroziunile, distrugerea semnificativă a cartilajului articular, de regulă, sunt absente Această formă de artropatie este adesea bine tratată cu gammaglobulină intravenoasă Ce mecanisme sunt responsabile pentru apariția artritei aseptice și a altor procese autoimune în sindroamele de imunodeficiență primară? Mecanismele sunt necunoscute Există următoarele ipoteze: Artrita aseptică în sindroamele de imunodeficiență primară poate fi cauzată de un agent infecțios rar care nu poate fi detectat prin metodele existente Lipsa IgA secretoare poate duce la: - absorbția excesivă a antigenelor din intestin și formarea ulterioară a complexelor imune (pentru toate bolile cu excepția agammaglobulinemiei X-linked) și a bolii complexului imun; apoi complexele imune contribuie la formarea factorului reumatoid; - absorbția excesivă a superantigenelor din intestin, care este însoțită de activarea celulelor T care au locuri speciale VP pe receptori; reacția uneia dintre aceste clone împotriva propriilor antigene este exprimată ca o afecțiune autoimună; - absorbtia excesiva a antigenelor specifice din intestin, ducand la aparitia unui proces autoimun ca urmare a mimetismului molecular Coexistența imunodeficienței primare și a unui proces autoimun poate fi privită mai mult ca un accident decât ca un tipar Haplotipurile comune extinse cu HLA găsite în imunodeficiența selectivă IgA și PVI sunt adesea prezente și în bolile autoimune precum LES, diabetul zaharat de tip I și miastenia gravis Care sunt principiile de tratament pentru agammaglobulinemia legată de X, imunodeficiența variabilă simplă și imunodeficiența selectivă IgA? Agammaglobulinemie legată de X: imunoglobulină intravenoasă și terapie antibiotică puternică pentru infecția bacteriană Imunoglobulina intravenoasă este de obicei prescrisă în doză de - mg/kg o dată pe lună SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI PVI: gammaglobulina IV se administrează acelor pacienți cu PVI care au niveluri scăzute de IgG și infecții recurente Uneori, la pacienții cu PVI, IgA este complet absentă și în același timp sunt prezenți anticorpi aHTH-IgA, ceea ce creează un risc de anafilaxie atunci când se administrează imunoglobulinei intravenoase Imunodeficiența selectivă IgA: tratamentul pe termen lung al infecției bacteriene active cu antibiotice Imunoglobulina IV nu trebuie administrată deoarece mulți pacienți au autoanticorpi anti-IgA, inclusiv IgE-aHTH-IgA, iar administrarea medicamentului poate duce la anafilaxie severă, uneori fatală Cel mai bine este ca pacienții să administreze produse din sânge obținute de la alți pacienți cu deficit de IgA Cum este depistată deficitul de complement homozigot pentru un pacient cu boală reumatică? Deficiența homozigotă a anumitor componente ale complementului este asociată cu un număr mare de sindroame reumatologice Testul complement hemolitic total (CH ) examinează integritatea căii clasice a complementului Serul pacientului este adăugat la o suspensie standardizată de eritrocite de oaie acoperite cu anticorpi de iepure Acest "complex imunitar" determină activarea căii clasice și liza globulelor roșii CH este diluția plasmatică la care sunt lizate % din eritrocitele de oaie Acest test este o metodă ideală cu costuri reduse, deoarece anumite deficiențe de complement asociate cu sindroamele reumatologice sunt mai susceptibile să urmeze calea de activare clasică decât alternativa Deficiența homozigotă a componentelor specifice complementului de-a lungul căii clasice este exprimată ca CH de ; conţinutul fiecărui component al complementului este determinat prin imunotestări Care sunt manifestările reumatologice ale stărilor de deficit de complement homozigot? Deficiențele componentelor "precoce" ale căii clasice (C , C , C ) sunt asociate cu bolile complexe imune, în special LES Acest lucru se datorează probabil incapacității complexelor imune de a fi dizolvate și incapacității organismului de a elimina aceste complexe din sânge Cea mai frecventă deficiență este componenta C a complementului Deficiența componentelor complexului de atac membranar (C -C ) este asociată cu infecția recurentă cu Neisseria, Neisseria meningitidis și Neisseria gonorrhoeae Pacienții cu infecție neuseriană recurentă, în special infecție sistemică, trebuie evaluați pentru deficiența de complement Literatură aleasă Buckley R, H Boli specifice imunodeficienței, excluzând SIDA În: Kelley WN, Harris ED Jr, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Lee A H , Levinson A I , Schumacher H R Jr Hipogamaglobulinemie și boli reumatice Semin Arthritis Rheum , : , Liblau RS, Bach J -F Deficit selectiv de IgA și autoimunitate Int Arc Allergy Immunol , : , CAPITOLUL DISPLAZIA OASELOR ŞI ARTICULAŢIILOR Ruddy S Deficiențe de complement și boli reumatismale În: Kelley WN, Harris ED Jr, Ruddy S "Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Waldmann TA, Nelson DL Imunodeficiențe moștenite În: Frank MM, Austen K F " Claman HN, Unanue ER (eds) Bolile imunologice ale lui Samter, ed a -a Boston, Little, Brown & Company, , - CAPITOLUL DISPLAZIA OASELOR ŞI ARTICULAŢIILOR Edmund Homstein, D O Ce este displazia osoasă sau articulară? Displazia este un termen pentru creșterea, formarea anormală În raport cu sistemul osos, el definește un grup de afecțiuni în care există anomalii în creșterea epifizei, metafizei, fizei sau diafizei unui os în curs de dezvoltare Aceste anomalii pot fi simptomatice și chiar fatale, dar apar și ca constatări radiografice neașteptate Într-un sens larg, aceste tulburări sunt numite osteocondrodisplazie Cele mai multe dintre sindroame sunt destul de rare și din interesul medical în majoritatea situațiilor clinice De ce ar trebui luată în considerare displazia oaselor și articulațiilor sub aspectul reumatologiei? • Sindroamele displazice se pot prezenta cu disfuncție musculo-scheletică sau durere care seamănă cu caracteristicile altor sindroame reumatologice • Diagnosticul precoce și inițierea la timp a tratamentului pentru unele displazii pot preveni sau reduce dizabilitatea și durerea în continuare • Multe condrodisplazii sunt ereditare, astfel încât un diagnostic precis permite o consiliere genetică adecvată Cum se clasifică osteocondrodisplazia? Există multe clasificări ale acestor sindroame Din punct de vedere practic, este utilă gruparea bolilor în funcție de ce parte a osului prezintă tulburări pronunțate de dezvoltare Pentru a facilita memorarea acestei grupări cele mai simple, există o cheie mnemonică EMPD (vid - gol): E (Epifiza) - displazia epifizei Epifiza este zona de osificare secundară și partea terminală a osului tubular lung Pentru formarea corectă a suprafeței articulare este necesară dezvoltarea normală a epifizei M (Metafiza) - displazia metafizei Metafiza este mai lată decât epifiza, porțiunea osului tubular dintre diafiză și fiză P (Physis) - displazia physis Fizisul, sau placa cartilaginoasă epifizară, separă metafiza de epifiză în timpul creșterii osoase Aceasta este zona principală a osului responsabilă pentru creșterea în lungime SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI D (Diafiza) - displazia diafizei Diafiza este partea principală a unui os tubular lung, axa acestuia Este format din părți spongioase și corticale și este acoperit cu periost Care sunt caracteristicile distinctive ale displaziei epifizare? Displazia epifizară se caracterizează prin osificarea anormală a epifizei în creștere Anomaliile morfologice finale ale centrilor de osificare sunt folosite pentru a defini diferite subtipuri ale acestei categorii Cele mai importante displazii epifizare din punctul de vedere al medicului reumatolog sunt displazia epifizară multiplă și displazia spondiloepifizară Cum se manifestă clinic displazia epifizară multiplă? De obicei, pacienții se plâng de dureri simetrice la nivelul șoldului, genunchiului, încheieturii mâinii și gleznelor Adesea, aceste dureri sunt însoțite de dureri de spate Există o limitare a mișcării în articulațiile afectate Pe radiografie se constată în copilărie neregulate, chiar ca formă și centre mici de osificare și o suprafață articulară deformată după închiderea plăcii metafizare (physis) Există o leziune pronunțată a oaselor lungi ale extremităților superioare și inferioare Vertebrele sunt de obicei turtite (platyspondylia), cu margini zimțate Pacienți adulți de statură mică (proporțional cu severitatea bolii) Rezultatul este artrita degenerativă debilitantă Simptomele apar în perioada preadolescentă și pot fi subtile până la adolescență Depinde de severitatea deformării epifizelor oaselor Ce condiții pot fi confundate cu displazia pineală multiplă? Artrita inflamatorie Durerea și afectarea simetrică a articulațiilor sunt uneori confundate cu artrita de etiologie infecțioasă Absența semnelor de inflamație este un motiv suficient pentru a exclude această boală Hipotiroidismul Hipotiroidismul latent duce la dezvoltarea treptată a unor anomalii ale scheletului care pot semăna mult cu cele ale unor displazii pineale congenitale Este necesar să se verifice funcția glandei tiroide de fiecare dată când se suspectează un diagnostic de displazie pineală Osteocondroza juvenilă Aceste boli, inclusiv boala Legg-Calvă-Perthes, sunt similare radiologic cu displazia, dar de obicei afectează o articulație CAPITOLUL DISPLAZIA OASELOR ŞI ARTICULAŢIILOR Descrieți o imagine tipică cu raze X a displaziei spondiloepifizare Displazia spondiloepifizară este un grup de boli unite printr-o imagine similară cu raze X: platispondilie pronunțată (vertebre aplatizate scurte) asociate cu osificarea afectată a epifizelor Anomaliile coloanei vertebrale sunt semnificative, iar diagnosticul este facilitat de prezența displaziei coloanei vertebrale De ce displazia spondiloepifizară tardivă și displazia spondiloepifizară tardivă cu artropatie progresivă sunt uneori confundate cu artrita reumatoidă juvenilă? Ambele boli sunt forme recesive legate de X de patologie în care există o creștere a părților terminale ale oaselor tubulare lungi ale extremităților superioare, care în timpul examinării de rutină pot fi confundate cu manifestări ale artritei reumatoide Ce anomalii sunt tipice pentru displazia metafizară? Aceste forme de displazie se dezvoltă fie ca urmare a unei încălcări a formării, fie a distrugerii părții spongioase a osului în procesul de dezvoltare Din punct de vedere al reumatologului, hipofosfataziile și displaziile cranio-metafizare sunt displaziile importante din această categorie Care este diagnosticul diferenţial primar pentru hipofosfatazie? Hipofosfataziile pot semăna cu rahitismul în copilărie și osteomalacia la adulți Descoperirile radiografice subtile fac posibilă diferența, dar diagnosticul de hipofosfatazie se bazează în cele din urmă pe dovezi mai solide: se detectează o activitate excepțional de scăzută a fosfatazei alcaline, împreună cu niveluri ridicate de fosforiletanolamină în urină și ser Hipofosfatazia trebuie suspectată în orice caz de rahitism sau osteomalacie SECȚIUNEA X TULBURĂRI EREDITARICE ȘI CONGENITALE ALE METABOLISMULUI Enumerați principalele caracteristici similare ale diferitelor forme de displazie craniometafizară Dureri articulare, slăbiciune musculară, scolioză, fracturi patologice, genu valga, deformare a conului Erlenmeyer a oaselor lungi Anomaliile craniului includ: creste proeminente ale sprâncenelor, nas plat lat, hipertelorism, malocluzie și oase groase sclerotice ale craniului Unul dintre cele mai frecvente sindroame de osteocondrodisplazie este un sindrom care este considerat o displazie a fizei și duce la nanism Denumiți acest sindrom Achondroplazia Această displazie a fizei este moștenită în mod autosomal dominant, deși pot apărea mutații spontane în majoritatea cazurilor Este considerat un nanism disproporționat cu rizomelie (membrul proximal este mai scurt decât cel distal) al membrelor scurtate, macrocefalie cu tuberculi frontali proeminenți și o oarecare hipoplazie facială De obicei, se remarcă lordoză lombară crescută și contracturi de flexie la nivelul articulațiilor cotului și șoldului Inteligența este normală Înălțimea medie a unui bărbat adult este de cm, femeile - , cm Complicațiile reumatologice pot fi cauzate de îngustarea canalului spinal și de simptomele compresiei măduvei spinării, precum și de flacabilitate a aparatului ligamentar al articulației genunchiului, care provoacă pacientul să se plângă de durere și duce la dezvoltarea precoce a unui proces degenerativ Unde sunt detectate anomalii ale formării osoase în displazia diafizară? Displazia diafizei apare din cauza unei încălcări a formării părții endostale sau periostale a osului Aceste displazii pot fi împărțite în hiperplazii și hipoplazii Osteogeneza imperfectă este considerată displazie diafizară hipoplazică (Capitolul ) Alte displazii diafizare au caracteristici clinice și radiografice asemănătoare cu artropatia pulmonară hipertrofică, inclusiv degete de tobe, articulații dureroase umflate și mărirea osului periostal, dar această displazie este remarcată pentru pielea groasă, ridată, asemănătoare elefantului Denumiți boala Pahidermoperiostoza Traducerea literară a termenului descrie toate manifestările principale ale acestei suferințe Un bărbat de douăzeci și unu de ani se plânge de dureri în partea inferioară a picioarelor și de umflături, care se contopesc treptat A fost efectuată o examinare cu raze X (vezi figura) Ce este boala asta? Melorheostoza este o displazie diafizară idiopatică neereditară Pacientul se plânge de dureri articulare, care de obicei debutează la sfârșitul copilăriei sau adolescenței Alte manifestări ale acestei boli rare includ: scăderea mișcării articulațiilor, contractura sau anchiloza acestora, tulburări de creștere, deformări ale picioarelor, degenerarea pielii, mușchilor, modificări ale țesuturilor moi asupra osului afectat Radiografia evidențiază excrescențe dense și ondulate caracteristice ale osului periostal, care sunt descrise ca ceară care curge pe o lumânare CAPITOLUL La examinare, un băiat de ani se plânge de durere în partea superioară a spatelui și neagă traumatismele la nivelul coloanei toracice Durerea este agravată de mișcare, cedează în repaus și nu este asociată cu rigiditatea matinală Examenul a evidențiat doar o tendință la creșterea cifozei toracice cu durere ușoară la palpare în partea inferioară a toracelui în spatele liniei mediane și un ușor spasm al mușchilor paravertebrali Conform datelor de laborator, se observă VSH normal, nu există modificări în testele biochimice și clinice de sânge Datele date în descrierea radiografiei indică boala Scheuermann Care este "smecheria" aici? Osteocondrita vertebrală, sau boala Scheuermann, este o anomalie legată de vârstă de osificare a plăcilor terminale vertebrale, cel mai frecvent observată la nivelul coloanei toracice, dar și în regiunile toracice și lombare Apare la adolescenți și este simptomatică în % din cazuri, dar poate fi detectat ca o constatare pe raze X efectuate din alt motiv Pe radiografie atrag atenția modificările în formă de pană la mai multe vertebre cu o pană orientată anterior, cu nodulii Schmorl (hernia Schmorl) și denivelările plăcilor terminale ale acestora Patogenia bolii este neclară, dar există o slăbiciune ereditară a plăcilor terminale găsite la pacienți Se crede că această slăbiciune are ca rezultat scurgerea materialului discului intervertebral în corpul vertebral, care, la rândul său, are ca rezultat eșecul creșterii și aspectul radiografic descris mai sus Tratamentul este de obicei simptomatic și are ca scop limitarea creșterii cifozei toracice Uneori este necesară o intervenție chirurgicală SECȚIUNEA X TULBURĂRI DE METABOLISME EREDITARICE ȘI CONGENITALE O fetiță nou-născută are un clic reproductibil în timpul flexiei și abducției piciorului drept (simptomul Ortolani) Copilul este suspectat că are o luxație congenitală a șoldului Cum se confirmă diagnosticul? Ce să le spun părinților? Luxația congenitală a șoldului, sau displazia de șold, este detectată imediat după naștere la examenul și testele fizice, cum ar fi semnul Ortolani, și determină luxarea și schimbarea formei unui șold instabil (semnul Barlow) O radiografie anteroposterioră este dificil de interpretat în primele săptămâni de viață, dar alte studii precum ultrasunetele, tomografia computerizată și RMN sunt mai sensibile Radiografia unui adult cu displazie congenitală de șold, care nu a fost tratat ca un copil Se notează modificări degenerative severe, un acetabul mic și un cap femural deformat CAPITOLUL DISPLAZIA OASELOR ŞI ARTICULAŢIILOR Displazia congenitală de șold are un prognostic bun dacă este depistată imediat după naștere Tratamentul presupune fixarea extremităților inferioare în poziția de abducție, ceea ce permite capului femural să ocupe complet fosa acetabulară superficială Dacă diagnosticul este pus târziu, atunci tratamentul bolii este dificil și poate fi necesară intervenția ortopedică Dacă nu este tratată, apare osteoartrita precoce, iar apoi este deja necesară o intervenție chirurgicală plastică completă a capului femural Literatură aleasă Altman RD, Tenenbaum J Osteoartropatie hipertrofică În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Borenstein DG, Wiesel SW Osteocondrita vertebrală În: Borenstein DG, Wiesel SW, Boden SD (eds) Dureri de spate: diagnostic medical și management complet, Philadelphia, WB Saunders, , - Clark R N Displaziile congenitale și nanismul Pediatr Rev , ( ): - , Horton WA, Hali JG, Scott C I et al Curbele de creștere pentru înălțime pentru displazia diastrofică Displazia spondiloepifizară congenită și pseudoacondroplazia A m J Dis Child , : - , Kozlowski K Condrodisplazii metafizare și spondilometafizare Clin Orthop , : - , Lateur LM Displazii osoase si articulare În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Slide Atlas de reumatologie Sf Louis, Mosby, , sect , unitatea - Boala Lowe T G Scheuermann J Bone Joint Surg , A: - , Pyeritz RE Tulburări ereditare ale țesutului conjunctiv În: Schumacher HR (ed ): Primer on the Rheumatic Diseases, ed lOth, Atlanta, Arthritis Foundation, , - Scott C I Nanism acondroplastic și hipocondroplastic Clin Orthop , : - , SprangerJ Displaziile epifizare Clin Orthop : - , Steinberg ME, Steinberg DR Osteonecroza În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders , - Townsend DJ, Tolo VT Luxație congenitală a șoldului Curr Opinează Rheumatol , : - , Boala Wenger DR Legg-Perthes În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Slide Atlas de reumatologie Sf Louis, Mosby, , sect , unitatea , - XI Boli non-articulare și regionale ale sistemului musculo-scheletic Ar fi grozav să înțelegem ce este durerea în toate semnificațiile ei Peter Mere Latham ( - ) Cosul este intersecția dintre spirit și trup Voltaire ( - ) CAPITOLUL Danny C Williams, M D Ce boli reumatismale afecteaza gatul? SEMNELE DE BOALA Artrita reumatoida Artrita cronica juvenila Spondilita anchilozanta Hiperostoza scheletala idiopatica difuza Osteoartrita Polimiozita Polimialgia reumatica Fibromialgia Subluxatia C-C (articulatia atlanto-axiala) Fuziunea Sc-Ci, C-C Ankylosis-fracturarea musculara C-flexia anterioara, fractura longitudinala C-C Durere și rigiditate Durere locală Xi, Su-Syn Ce înseamnă restricție "completă" și "parțială" atunci când se verifică intervalul de mișcare într-o articulație? Limitarea completă este observată cu afectarea totală a articulațiilor, care este un semn al unei boli reumatismale inflamatorii (de exemplu, artrita reumatoidă) În schimb, tulburările mecanice și degenerative limitează parțial mișcarea articulațiilor în mai multe planuri Un principiu similar este utilizat în descrierea leziunilor coloanei vertebrale toracice și lombare Cum se diferențiază "leziunea osoasă" de "leziunea musculară" la un pacient care se plânge de dureri de gât? Comparați mișcările active și pasive în articulație Verificarea mișcărilor pasive la nivelul gâtului se face cel mai bine prin plasarea unei mâini pe spatele capului pacientului și sprijinirea capului acestuia în poziția dorsală a corpului (pe spate) Astfel, puteți seta cantitatea de mișcare a gâtului în toate direcțiile: flexie, extensie, rotație laterală și înclinare laterală Dacă în timpul rotației laterale și înclinării capului pacientul constată disconfort pe partea ipsilaterală, atunci poate fi presupusă "leziuni osoase" SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Durerea sau tensiunea pe partea controlaterală indică mai des "leziuni musculare" Durerea la palparea proceselor spinoase și/sau a articulațiilor fațetare este de obicei observată în patologia osoasă Verificările pasive ale mișcării nu se efectuează dacă se suspectează instabilitatea cervicală! Ce este manevra Spurling? Presiunea mâinii asupra capului pacientului în poziție șezând în timp ce se rotește și se îndoaie capul spre leziunea dorită pentru a detecta compresia rădăcinii nervoase în deschiderile vertebrelor cervicale Debutul imediat al durerii și paresteziei care iradiază către braț este un semn al radiculopatiei cervicale Manevra Spurling nu se executa daca exista suspiciunea de instabilitate sau fractura la nivelul coloanei cervicale! Ce semne ajută la determinarea aproximativă a nivelului de afectare a rădăcinilor nervoase din coloana cervicală? PIERDEREA RĂDĂCINICEI NERVIVE TULBURĂRI DE SENSIBITATE MOTORIE REFLEX C ( %) Suprafața laterală a mușchiului deltoid umăr, Cu biceps mușchiul biceps C ( %) Suprafața laterală a antebrațului, Extensorii mâinii, Radial mușchiul biceps al degetului mare și al degetului arătător C ( %) Degetul mijlociu Flexorii mâinii, extensori Cu triceps degetele, mușchiul triceps C ( %) Suprafața mediană Flexori ai degetelor, extensor Nr antebraț, inelar degetul, degetul mic Th, (rar) Suprafața medială a umărului Mușchii abductori ai degetelor Nr Reflex brahioradial Comparați semnele mielopatiei și radiculopatiei la nivelul coloanei cervicale SEMNE MIELOPATIE RADICULOPATIE Etiologie Compresia măduvei spinării Compresiunea rădăcinii nervoase Dureri de gât Variabil Variabil Înfrânge Rarely Never nervi cranieni Pierderea senzației Parestezii/mănuși și amorțeală șosete (toate membrele) Atingere ușoară/înțepătură cu ace (dermatomul membrului superior) slabiciune musculara precoce Toate membrele (difuză) Miotom membru superior tardiv Parapareză spastică, tetrapareză Miotom al membrelor superioare Tendon profund Membre superioare (reduse), Membre superioare reflexe membre inferioare (creștere) (scăzute) Reflexe patologice Simptomele Babinski și Hoffmann Nr Simptomul lui Lhermitte Rareori Niciodată Funcție afectată Retenție urinară, incontinență urinară Nr Vezica urinara Automatismul coloanei vertebrale "Picioare care sări" Nr CAPITOLUL Care este simptomul lui Lhermitte? Acestea sunt plângerile pacientului cu privire la senzația de "trecere curentă" prin coloană în timpul flexiei rapide a coloanei cervicale De asemenea, poate provoca parestezii și slăbiciune musculară la extremități Simptomul Lermitte este observat la unii pacienți cu sindrom de compresie a măduvei spinării Care sunt principalele cauze ale durerii • Inflamație • Procese degenerative • Trauma • Tulburări metabolice in partea de jos a spatelui? • Infecții • Tumori • Boli congenitale • Cauze psihogene Enumerați principalele întrebări pe care trebuie să le adresați unui pacient cu dureri în partea inferioară a spatelui atunci când face o anamneză Pentru o memorare mai bună, puteți folosi mnemonicul PQRST (numele dinților de pe electrocardiogramă): P - (factori provocatori și paliativi) factori care provoacă și ameliorează durerea Durerea crește la flexie sau extensie? Durerea se înrăutățește sau se agravează când te întinzi? Șezut? permanent? Ce exacerbează și ameliorează durerea? Tusea se înrăutățește? Strănut? Cu o manevră Valsalva? Q - (calitatea paipului) natura durerii Durerea este surdă, ascuțită, arzătoare, asociată cu furnicături sau amorțeală? R - (radiatie de paip) iradiere de durere Iradiază durerea către picioare? Există disfuncții intestinale, urinare? S - (severitate) severitatea durerii și a altor simptome sistemice Durerea te obligă să stai liniştit pe spate sau pacientul se zvârceşte de durere? Există febră sau scădere în greutate asociată cu durerea? T - (timing of paip) timpul de debut al durerii Când a început durerea? Este durere noaptea? Ai mai avut leziuni la spate? Cum sunt clasificate durerile de spate în funcție de istorie? SEMNE INFLAMATORIE MECANICĂ A țesuturilor moi INFILTRATIVE Localizarea durerii Difuz Difuz Difuz Focal Simetrie Unilaterală Bilaterală Generalizată - Linia mediană proces proces proces Debut Variabil Subacut Subacut Gradual Leziune probabilă, HLA-B ? Somn prost, infecții, cancer cauza stresului de spondiloză Dimineața h Variabil Nr rigiditate Răspuns la exerciții Întărire Slăbire Variabil Durere persistentă activitate umana Răspuns la odihnă Slăbire Întărire Variabil Durere constantă Dureri nocturne Ușoare Moderate Moderate Severe Sistemic Nu Da Nu Posibil boli SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR mecanic (osteoartrita); inflamatorie (spondilită anchilozantă); țesuturi moi (fibromialgie); infiltrativ (infectii sau procese maligne) Care sunt simptomele cauzelor grave ale durerilor de spate? Cel mai adesea, durerea în partea inferioară a spatelui este de natură mecanică și dispare în câteva zile până la - luni Aceste semne indică cauze grave de durere • Durere necruțătoare cu schimbarea poziției corpului, care se ameliorează în repaus sau dispare atunci când pacientul este așezat pe spate cu picioarele îndoite (infecții, tumori, leziuni osoase) • Febră, frisoane, scădere în greutate (infectii, tumori) • Pacientul se zvârcește de durere și nu se poate culca din cauza acesteia (anevrism de aortă disecție, colică renală, ruptură de organ) • Durerea agravată prin mers și extinderea coloanei vertebrale, iradiază către picioare și ameliorată prin aplecarea în față stând în picioare (comprimarea măduvei spinării) • Durere și rigiditate (care durează mai mult de de minute) care se agravează dimineața la un pacient sub de ani (spondiloartropatie) •Iradierea bilaterală a durerii (tumoare, hernie de disc, spondiloartropatie) • Prezența simptomelor neurologice: tulburări de mișcare/sensibilitate, afectare a funcției vezicii urinare, anestezie a perineului, simptom Babinsky, clonus al piciorului (comprimarea rădăcinii nervoase, tumoră, hernie de disc) • Durere care durează mai mult de luni Ce este sciatica? Sciatica poate fi definită ca durere de spate care iradiază pe un picior sub genunchi Durerea este de obicei ascuțită, fulgerătoare sau arzătoare Uneori există o senzație de amorțeală și parestezie în dermatomul corespunzător al extremităților inferioare Manevrele Valsalva sau flexia și extensia coloanei vertebrale pot exacerba simptomele Debutul durerii se datorează iritației rădăcinilor nervoase și este de obicei rezultatul spondilozei lombare Ce semne fizice sunt folosite pentru a aproxima nivelul de afectare a rădăcinii nervoase? TULBURĂRI DE SENSIBILITATE DE SEGMENT TULBURĂRI MOTORII REFLEXE C Suprafața anterioară a gambei, M tibialis anterior (reflexul dorsal cu supra- suprafata mediala a piciorului flexia piciorului) genunchi c Suprafața laterală a piciorului, degetul mare M extensor hallucis longus (extensia degetului mare) Nu S, Spatele piciorului, grupul muscular peronier al lui Ahile suprafața laterală a piciorului (eversiune a piciorului) reflex Care este diferența dintre testul piciorului ridicat (testul Lasegue) și testul de tensiune a nervului femural? Ambele tehnici sunt folosite pentru a detecta iritația rădăcinilor nervoase ale coloanei vertebrale lombosacrale Testul de tensiune a nervului femural CAPITOLUL Xia pentru a determina înfrângerea rădăcinilor lombare superioare (L -L ) In pozitia pacientului pe o parte, medicul isi flexeaza genunchiul cat mai mult posibil si in acelasi timp extinde piciorul in articulatia soldului Apariția durerii pe suprafața anterioară (L , L ) sau medială (L ) a coapsei este un semn de deteriorare a rădăcinilor lombare Se efectuează un test cu picioarele ridicate îndreptate pentru a determina înfrângerea rădăcinilor nervului sciatic în poziția dorsală Medicul ridică picioarele îndreptate ale pacientului la un unghi de ° Durerea în dermatomul corespunzător apare la un unghi de elevație între ° și °, ceea ce indică iritația nervului sciatic Ce este stenoza coloanei vertebrale? Stenoza coloanei vertebrale în regiunea lombară este o afecțiune neurologică care se poate manifesta clinic prin radiculopatie, șchiopătură falsă (pseudo șchiopătură) și sindromul caudei equina Compresia măduvei spinării apare ca urmare a îngustării lumenului canalului spinal din cauza osteofitozei și spondilozei la nivelul coloanei lombare De obicei, pacientul prezintă șchiopătură de natură neurogenă în absența bolilor vasculare Simptomele cresc cu extensia spatelui și scad cu flexie, rezultând postura clasică de maimuță Ce este testul Schober? Măsurarea mișcării coloanei vertebrale lombotoracice în timpul flexiei și extensiei Două semne sunt aplicate de-a lungul liniei mediane (la cm distanță) cu pacientul în picioare Un punct este la nivelul dintre "gropile lui Venus" (spioanele iliace posterioare superioare), iar celălalt este deasupra Apoi se măsoară din nou distanța dintre puncte la flexia maximă a coloanei vertebrale Diferența de valori obținute în poziția de flexie și extensie, mai mică de cm indică prezența spondilitei Limitarea flexiei și rotației laterale confirmă diagnosticul (Capitolul , desen ) Cum se diagnostichează sacroiliita după semne clinice? Sacroileita poate fi confirmată clinic prin compresie pelvină, testul lui Patrick și prezența semnului Gaenslen Compresiunea bilaterală a crestelor iliace anterioare până la linia mediană a corpului cu pacientul în decubit dorsal poate provoca dureri în articulația iliosacrală Testul lui Patrick se efectuează după cum urmează: pacientului i se cere să flexeze piciorul la articulațiile genunchiului și șoldului, să-l abducă și să se rotească spre exterior, astfel încât călcâiul acestui picior să atingă genunchiul celuilalt (Flex, ABduct, Extemally Rotate [FABER] ) Apoi se apasă pe genunchiul alocat și pe aripa ilionului din partea opusă Dacă există durere în jumătatea pelvisului contralaterală genunchiului abdus, acesta este un semn de sacroiliită În timpul testului Hanslin, pacientului i se cere mai întâi să îndoaie picioarele la articulațiile genunchiului și șoldului în decubit dorsal Apoi - mutați-vă la marginea canapelei, astfel încât o fesă să atârnă în jos și îndreptați celălalt picior Dacă această manipulare provoacă disconfort în regiunea iliosacrală, se sugerează sacroiliita (Capitolul , desen ) Ce este sindromul cauda equina? Acesta este un complex clinic care include dureri în partea inferioară a spatelui, tulburări de mișcare la extremitățile inferioare, anestezie a perineului și disfuncție a vezicii urinare și a rectului Acest sindrom este cel mai adesea cauzat SECȚIUNEA XI BOLI NON-ARTICĂRII ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR proeminență herniată a discului intervertebral central în direcția rădăcinilor nervoase sacrale Ocazional, cauzele sale pot fi spondilita anchilozantă și un proces tumoral Dacă acest sindrom este depistat la un pacient cu dureri de spate de origine mecanică, este necesară intervenția chirurgicală de urgență Care sunt indicațiile pentru examinarea cu raze X a unui pacient cu dureri la nivelul spatelui? • Nicio ameliorare sau ameliorare a simptomelor, mai ales dacă durerea durează mai mult de o lună cu tratament adecvat • Debutul acut al durerii la un pacient mai mic de ani sau peste de ani, fără antecedente de traumă • Dureri de spate după o accidentare gravă • Durere puternică • Sacroiliita • Durere care nu se ameliorează la culcare • Pacienți cu procese tumorale care pot metastaza la oase (tumori de prostată, sân, rinichi, plămâni, tiroide) • Plângeri de febră, scădere în greutate • Deformari ale coloanei vertebrale • Date privind fracturile vertebrale și intervențiile chirurgicale la nivelul coloanei vertebrale în istorie Definiți termenii "spondiloză", "spondilită", "spondiloliză", "spondilolisteză" Spondiloza este un proces degenerativ (cum ar fi osteoartrita) al discurilor intervertebrale și/sau articulațiilor apofizare (fațete) Lordoza naturală a coloanei în apropierea Cv și L[n-Lv ni se pare că predispune la aceste modificări degenerative Spondiloza cervicală este cea mai frecventă cauză a durerilor de gât Spondilita se caracterizează prin prezența inflamației coloanei vertebrale Acesta este un semn clasic al spondiloartropatiilor (de exemplu spondilita anchilozantă) Leziunea inflamatorie apare cu enteza spinării Spondiloliza este un defect (separare) al părții interarticulare, placa osoasă conectând procesele articulare superioare și inferioare ale vertebrei De obicei, această afecțiune se datorează displaziei congenitale, bolilor degenerative și/sau traumatismelor Spondilolisteza este observată atunci când vertebra de deasupra este deplasată înainte (subluxație) din cauza unui defect în partea interarticulară a vertebrei (spondiloliză) Spondiloliza, cu sau fără spondilolisteză, este cea mai frecventă cauză a durerii structurale de spate Când are nevoie de electromiografie un pacient cu dureri de spate? EMG este indicat pentru toți pacienții cu lombalgie care prezintă semne și simptome de radiculopatie Se efectuează nu mai târziu de trei săptămâni de la apariția simptomelor și, dacă diagnosticul este neclar, precum și, dacă este necesar, CAPITOLUL Pentru a determina severitatea leziunii nervoase sau locația anatomică a discului care lovește rădăcina nervoasă înainte de următoarea intervenție chirurgicală Rezultatele EMG sunt valoroase doar în comparație cu datele anamnezei, examinării și examinării cu raze X Dacă examenul fizic, EMG și radiografia furnizează date consistente asupra poziției anatomice a discului, ca urmare a deplasării căreia rădăcina nervoasă este prinsă, probabilitatea de ameliorare a simptomelor după îndepărtarea chirurgicală a discului este maximizată Când se efectuează o tomografie computerizată și un RMN la un pacient cu durere lombară? Majoritatea pacienților cu dureri de spate nu au nevoie de aceste teste costisitoare Ele sunt indicate dacă diagnosticul este neclar sau rezultatele lor sunt necesare pentru observații și tratament ulterioare Dacă un pacient cu diagnostic de radiculopatie are o tendință pozitivă cu tratament conservator, aceste studii nu sunt efectuate Dar pentru un pacient cu radiculopatie lombară fără dinamică după tratament, este necesar să se clarifice etiologia procesului (disc, tumoră, osteofit) și localizarea acestuia înainte de o eventuală operație chirurgicală Rezultatele CT și RMN sunt interpretate în conformitate cu datele anamnezei, examenului fizic, studiilor de laborator și electrofiziologice Care este sensibilitatea și specificitatea diferitelor teste de diagnostic utilizate pentru a confirma o hernie de disc? Cât de frecvente sunt constatările patologice la persoanele care nu au dureri de spate? La pacienții cu hernie de disc lombară dovedită chirurgical care provoacă radiculopatie compresivă, sensibilitatea și specificitatea sunt următoarele: SENSIBILITATE (%) SPECIFICAȚIE (%) Electromiografie Tomografia computerizată Mielografie Imagistica prin rezonanță magnetică Este important de reținut că la - % dintre persoanele care nu se plâng de dureri în partea inferioară a spatelui, anomaliile sunt detectate prin tomografie computerizată și mielografie Datele RMN indică faptul că - % dintre acești pacienți au proeminențe sau proeminențe ale discurilor intervertebrale la unul sau mai multe niveluri în coloana lombară Prin urmare, detectarea umflării/protruziei discului la RMN la pacienții cu dureri de spate este de obicei accidentală, în timp ce hernia de disc, în special cu simptome clinice de captare a rădăcinii lombare, este o cauză majoră a durerii de spate Ce exerciții sunt recomandate pacienților cu lombalgie mecanice? Exercițiile fizice joacă un rol important în orice program de reabilitare pentru pacienții cu lombalgie mecanice Sunt cel mai potrivite pentru pacienții cu episoade rare de durere și cei care le au trec rapid Exercițiul fizic este important pentru menținerea elasticității coloanei vertebrale SECȚIUNEA a XI-a, BOLI NON-ARTICĂRILOR ALE SISTEMULUI MUSCULO-SCHELETIC Exercițiile de flexie (exerciții Williams) sunt indicate pentru a reduce stresul asupra articulațiilor fațete posterioare și pentru a deschide foramenele intervertebrale Exercițiile de extensie (exercițiile MacKenzie [MacKenzie]) reduc sarcina de compresie pe discurile intervertebrale și, prin urmare, sunt indicate pentru pacienții cu radiculopatie din cauza herniei de disc sau a proceselor degenerative din aceasta Exercițiile menite să îmbunătățească flexia și forța membrelor inferioare sunt importante pentru mișcările normale lombopelvine atunci când te ghemuiești, te apleci și ridici greutăți Care este prognosticul pacienților cu lombalgie mecanică? S-a stabilit că % dintre oameni se plâng de dureri de spate în timpul vieții În ciuda numărului potențial mare de suferinzi, prognosticul general este bun În decurs de săptămână de la un episod de durere, % dintre pacienți raportează o îmbunătățire; % - în termen de lună; % - în decurs de luni; % - după șase luni Restul ( %) continuă să aibă dureri și să dezvolte dureri lombare cronice Literatură aleasă Borenstein DG, Wiesel SW Lombalgie Philadelphia, WB Saunders, Chang DJ, Paget SA Complicații neurologice ale artritei reumatoide Rheum Dis Clin North Am : , Deyo RA, LoeserJ D , Bigos SJ Hernie de disc intervertebral lombar Ann Intern Med : , Doherty M , Doherty J Clinical Examination in Rheumatology Londra, Wolfe Publishing Ltd, Doherty M , Hazelman BL, Hutton CW și colab Examinare reumatologică și tehnici de injectare Londra, WB Saunders, Frymoyer JW Dureri de spate și sciatică N Engl J Med : , Hoppenfeld S Examenul fizic al coloanei vertebrale și al extremităților Norwalk, Appleton-Century-Crofts, Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby-Year Book Europe Limited, McCarty DJ (ed ) Artrita și afecțiunile conexe, llthed Philadelphia, Lea & Febiger, Jensen MC, Brandt-Zawadzki MN, Obuchowski N et al Imagistica prin rezonanță magnetică a coloanei lombare la persoanele fără dureri de spate N Engl J Med , : - , CAPITOLUL CAPITOLUL Mark Malyak, MD Definiți reumatismul țesuturilor moi Reumatismul țesuturilor moi este un grup de sindroame dureroase ale sistemului musculo-scheletic care se dezvoltă ca urmare a proceselor patologice în țesuturile periarticulare extraarticulare și extraoase Aceste structuri de "țesut moale" includ pungi sinoviale, tendoane și învelișurile sinoviale ale acestora, enteze, mușchi și fascia Comun sindroamelor este că durerea în reumatismul țesuturilor moi nu se datorează patologiei elementelor structurale care alcătuiesc adevărata articulație (ca și în artrită) Reumatismul țesuturilor moi se poate prezenta ca o leziune bine definită a oricărei structuri periarticulare, sindrom de durere miofascială locală sau fibromialgie Bursita, tendinita, tenosinovita și entezita sau entesopatia (fasciita piciorului) pot fi un exemplu de leziune a structurii periarticulare unice Deși procesele difuze ale țesutului conjunctiv, cum ar fi artrita reumatoidă și spondiloartropatia seronegativă pot afecta aceste structuri ale țesuturilor moi, implicarea uneia sau mai multor mase periarticulare în absența bolii articulare indică leziuni minore cronice repetitive sau sindrom acut de supraîntindere (boala războinicului în repaus) ) Sindromul de durere miofascială locală se caracterizează prin prezența unui loc declanșator în mușchi, în timpul palpării căruia există o durere locală pronunțată cu iradierea durerii într-o anumită zonă Deși disconfortul sindromului de durere miofascială locală este local, leziunea este mai extinsă decât cea a bursitei sau tendinitei Cel mai frecvent afectează gâtul, partea inferioară a spatelui, umerii sau zona pelviană Uneori este definită ca fibromialgie localizată Definiți fibromialgia Criterii de diagnosticare a fibromialgiei PERMANENT PREZENT FRECVENT Istoric Durere cronică difuză Examen fizic Puncte sensibile caracteristice Uneori fără caracteristici Teste de laborator Toate normale Istoric Rigiditate matinală Oboseală Tulburări de somn Depresie Anxietate Cefalee Parestezie Fenomen Raynaud Fibromialgia este un sindrom de durere difuză cronică (> luni) neinflamatoare și non-autoimună, de etiologie necunoscută, cu puncte sensibile caracteristice identificate la examenul fizic În plus, pacienții se plâng de rigiditate matinală; oboseală severă; somn care nu redă forța; parestezii şi manifestarea fenomenului Raynaud Examenele fizice și testele de laborator nu evidențiază semne de inflamație sau procese degenerative în agitație SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR vakh, oase și țesuturi moi Fibromialgia apare de la sine sau este combinată cu multe alte boli; uneori este definită ca fibromialgie generalizată sau fibrozită Ce sunt punctele dureroase? Unde sunt localizați în fibromialgie? Conform criteriilor de clasificare pentru fibromialgie, trebuie depistate din puncte sensibile, care trebuie să fie situate atât deasupra, cât și sub talie și să fie depistate cel puțin luni Punctele dureroase sunt zone specifice ale suprafeței corpului care se caracterizează prin dureri semnificative în momentul aplicării presiunii punctuale asupra acestora ( kg/cm , sau presiune la care se constată albirea degetului mare de către specialistul care efectuează testul) Punctele dureroase la un pacient cu fibromialgie sunt mai sensibile la presiune decât punctele din aceleași locuri din grupul de control și punctele nedureroase (punctele de control) ale aceluiași pacient Palparea punctelor dureroase, de regulă, nu provoacă iradierea durerii, ceea ce face posibilă distingerea acestora de punctele declanșatoare caracteristice sindromului durerii miofasciale Occipital: locul de atașare a mușchiului occipital A doua coastă: a doua joncțiune costocartilaginoasă Genunchi: tampon adipos medial proximal de linia articulației genunchiului Cervical inferior: partea anterioară a spațiului dintre mușchii sternocleidomastoizi la nivelul C -C Epicondilul lateral: cm distal de epicondilul lateral Trapez: mijlocul marginii superioare a mușchiului trapez Supraspinatus: deasupra marginii mediale a coloanei vertebrale a scapulei Gluteus: cadranul exterior superior al feselor Trohanterul mare: partea posterioară a eminenței trohanterice Localizarea a ( perechi) puncte de durere specifice în fibromialgie (Freundlich B , Leventhal L The fibromyalgia syndrome În: Schumacher HR Jr , Klippel JH, Koopman WJ (eds) Primer of the Rheumatic Diseases, a -a ed Atlanta, Arthritis Foundation, , - ; cu permisiunea ) Ce sunt punctele de control? Punctele de control sunt zone ale corpului care sunt nedureroase atunci când sunt apăsate Sunt situate pe partea de mijloc a frunții; suprafața volară a părții medii a antebrațului; suprafața anterioară a părții mijlocii a coapsei și unghia primului deget al mâinii Comte CAPITOLUL Punctele de rol sunt nedureroase la pacienții cu fibromialgie, spre deosebire de cei care suferă de tulburări somatice Cine este cel mai probabil să dezvolte fibromialgie? La ce vârstă? Nu au fost efectuate studii asupra populației, dar se crede că incidența fibromialgiei la adulți este de aproximativ , - % - % dintre pacienți sunt femei Faptul că reprezentanții rasei albe reprezintă mai mult de % dintre pacienți indică selectivitatea procesului Vârsta medie a indivizilor la debutul bolii este de aproximativ - de ani, dar variația este semnificativă - mai des procesul începe de la la de ani (adică de la menarhie la menopauză) Simptomele fibromialgiei, care apar pentru prima dată la pacienții cu vârsta peste - de ani, sunt semne ale altor boli (infecții, tumori, artrită), și nu fibromialgie Cum poți face diferența dintre durerea de fibromialgie și durerea de artrită generalizată? La pacienții cu fibromialgie, durerea este de obicei difuză, poate fi percepută ca durere în interiorul articulației și/sau mușchilor, de aceea este uneori confundată cu durerea în sindromul de artrită difuză (artrita reumatoidă sau spondilita anchilozantă) Durerea care afectează scheletul axial este întotdeauna prezentă în fibromialgie Pacienții se plâng de dureri în partea inferioară a spatelui, a coloanei vertebrale cervicale și/sau toracice și o descriu drept bilaterală în extremitățile superioare sau inferioare Artrita adevărată poate fi adesea exclusă la examenul fizic, deoarece fibromialgiei nu are revărsare articulară, proliferarea sinovială, deformări și febră localizată Prezența multor puncte sensibile în fibromialgie ajută, de asemenea, la deosebirea acesteia de artrita difuză Datele studiilor de laborator și radiologice în fibromialgie sunt normale Fibromialgia poate fi o boală independentă și uneori însoțește diverse alte sindroame, inclusiv artrita Prin urmare, prezența artritei nu exclude fibromialgia și invers În acest sens, diagnosticul de fibromialgie concomitentă poate fi pus dacă durerea subiectivă și simptomele sistemice prevalează asupra severității așteptate a semnelor obiective de artrită depistate în timpul examenului fizic, al studiilor radiologice și de laborator Prezența punctelor dureroase localizate difuz mărturisește, de asemenea, în favoarea fibromialgiei concomitente Povestește-ne despre tulburările de somn asociate cu fibromialgia Durata somnului MDH este crescută, conform electroencefalografiei, de patru ori Trezirea liniștită cu ochii închiși este caracterizată de unde alfa ( - Hz), în timp ce starea de veghe cu ochii deschiși este caracterizată de unde beta ( - Hz) Somnul MDH de stadiul I este o tranziție de la starea de veghe și este asociat în principal cu activitatea undelor theta ( - Hz) Cu cât somnul este mai profund, cu atât frecvența undelor cerebrale este mai mică (în stadiul IV de somn MDH, undele delta ( ° (mișcare ca atunci când pieptănați sau strângeți mâinile deasupra capului) Durerea este mai puțin pronunțată sau absentă la mișcările pasive Absența edemului, înroșirea și creșterea temperaturii locale în zona articulației umărului Durere locală la palparea articulației umărului Durerea crește odată cu creșterea rezistenței la abducția brațului Anatomia articulației umărului A - punga subacromiala; B - capul lung al tendonului bicepsului Care sunt semnele clinice ale tendinitei bicepsului? Durere în partea din față a articulației umărului Durerea crește cu mișcările active în articulația umărului Recepție pozitivă a lui Yergason și simptom de SIDA (viteză) Durerea este mai puțin pronunțată sau absentă la mișcările pasive Absența edemului, înroșirea și creșterea temperaturii locale în zona articulației umărului Durere locală la palparea zonei de deasupra capului lung al tendonului bicepsului (vezi figura) Care este aportul lui Yergason și simptomul SIDA? Acestea sunt două semne ale tendinitei bicepsului CAPITOLUL Tehnica lui Yergason este apariția durerii cu rezistență la supinație a antebrațului, când brațul este îndoit cu % la articulația cotului și cotul este abdus din corp Semnul vitezei este durerea în capul bicepsului atunci când presiunea este aplicată în jos pe brațul ridicat la ° cu palma în sus Ce este un "umăr înghețat"? Aceasta se numește capsulită adezivă sau pericapsulită; "umărul înghețat" apare atunci când durerea în articulația umărului apare din orice cauză și este însoțită de o restricție a mișcării în articulație Cu o gamă mică de mișcare, apare contractura capsulei articulare și a țesuturilor înconjurătoare, ceea ce duce la limitarea fizică a mișcării pe lângă durere Artrografia arată o scădere a volumului capsulei articulare Această afecțiune este rară la persoanele sub de ani Dacă nu este tratată, devine permanentă Numiți trei cauze ale durerii nearticulare în articulația cotului • Epicondilita externă ("cot de tenis") • Epicondilita internă ("cotul jucătorului de golf") • Bursita olecranului Enumerați semnele clinice ale epicondilitei externe • Durere pe suprafața exterioară a cotului în timpul mișcărilor de rotație (ca atunci când lucrați cu o șurubelniță, strângeți mâinile), • Durerea se agravează cu extensia brațului, în special cu rezistența la extensie • Apariția durerii la palparea locului de atașare a mușchilor extensori ai mâinii (vezi figura) • Pot exista umflături, roșeață și o creștere locală a temperaturii în punctul de durere maximă • Dureri cauzate de tendinita muschilor extensori ai mainii B D Anatomia articulației cotului A - nervul ulnar; B și B - epicondil lateral; C - epicondil medial; D - punga olecranului SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Enumerați semnele clinice ale epicondilitei interne • Durere în interiorul cotului • Durerea se înrăutățește cu flexia mâinii, în special cu rezistența la flexie • Apariția durerii la palparea locului de atașare a mușchilor flexori ai mâinii (vezi figura) • Pot exista umflături, roșeață și o creștere locală a temperaturii în punctul de durere maximă • Durerea este cauzată de tendinita la nivelul mușchilor flexori ai mâinii Descrieți semnele clinice ale bursitei olecran • Durere, umflare, creșterea temperaturii pielii pe zona pungii olecranului de pe suprafața extensoare a antebrațului (vezi figura) • Pot fi observate "plenitudine" și fluctuații • Până când punga devine tensionată din cauza acumulării de lichid, există o gamă normală de mișcare în articulația cotului • Bursita olecran este secundară traumatismelor, artritei reumatoide, artropatiilor cristaline (gută, boală de depozitare a pirofosfatului de calciu), hemodializei sau infecției, mai ales dacă pielea din jurul olecranului este deteriorată Ce este tenosinovita de Quervain? • Tendinita care afectează tendoanele t abductor lung și t extensor pollicis brevis • Cel mai adesea descrisă ca durere la baza degetului mare • Tendoanele T abductorpollicis longus și T extensorpollicis brevis formează peretele palmar al "tabaturii anatomice" Ce este manevra Finkelstein? Durerea la baza degetului mare în timpul manevrei Finkelstein indică prezența tenosinovitei de Courvain Pacientul trebuie să atingă baza celui de-al cincilea deget al aceleiași mâini cu vârful degetului mare, apoi să apuce primul deget cu restul degetelor și să îndepărteze mâna (mișcare spre partea cotului) Cum arată clinic bursita trohanterică? Pacientul se plânge de "durere în șold" Când i se cere să identifice locația exactă a durerii, el arată către suprafața laterală a pelvisului, de obicei cu zona de maximă durere deasupra trohanterelor femurului Durerea este agravată prin culcarea pe partea afectată, mersul pe jos, urcarea scărilor și rotația externă a șoldului Ce este un "scaun de croitor"? • Așa numita bursită sciatică (bursită sciatică-fesică) • Punga este situată mai superficial în raport cu tuberozitatea ischială • Se dezvoltă secundar stării pe o suprafață tare, mai ales la persoanele slabe Dați numele colocvial pentru bursita rotulă Genunchiul gospodinei CAPITOLUL Ce este bursita rotulară? • Durerea, umflarea și creșterea locală a temperaturii în sacul rotulian • Situat superficial fata de rotula • Cauzat de traume sau efort repetat, ca în genunchi • Se poate infecta, mai ales dacă pielea este ruptă D CU Anatomia articulației genunchiului A - pungă rotulă; B - tendoanele conectate; C - geantă "de gâscă"; D - fosa posterioară (unde se poate palpa chistul lui Baker) Unde să cauți pes anserinus? Pes anserinus se traduce prin "picior de cioara" Acesta este locul anatomic unde sunt situate tendoanele conectate ale muschilor sartorius, gracius și semitendinoși (vezi figura) Bursa gâștei, care se poate inflama, se află între aceste tendoane și medial ligamentul colateral al articulației genunchiului Ce este bursita de gâscă? Inflamația bursei de gâscă, care este situată pe suprafața medială a piciorului la aproximativ cm sub linia articulației genunchiului (vezi figura) Descrisă ca durere în articulația genunchiului atunci când pacientul se află pe o parte, cu genunchii în opoziție Cel mai adesea, această afecțiune apare la pacienții obezi Durerea apare și în timpul palpării pungii și este uneori însoțită de înroșirea pielii din această zonă și de o creștere a temperaturii locale Ce este un chist Baker (Baker)? Se mai numește și chist popliteu Aceasta este umflarea și "plinătatea" fosei poplitee cu puțină durere (vezi figura) La unele persoane, apare din cauza unei comunicări între bursa semimembranoasă/vițel și cavitatea articulației genunchiului Unii cercetători cred că există o supapă care trece lichidul sinovial într-o direcție din cavitatea articulației genunchiului în pungă Chistul lui Baker se găsește ca o formațiune secundară în orice proces, însoțită de producerea de lichid sinovial (cel mai adesea reumatic) SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR artrita, osteoartrita sau traumatisme) Un chist rupt ocazional traversează gambele și poate fi confundat cu tromboză venoasă profundă Diagnosticul se face prin ecografie și artrografie Numiți cinci cauze ale durerii de călcâi Tendinita tendonului lui Ahile Entezita tendonului lui Ahile Ahile sau bursita retrocalcaneană Pinten calcanean Fasciita piciorului Ce este entezita? Enteza este locul în care un tendon sau un ligament se atașează la un os Această zonă devine inflamată în spondiloartropatii precum sindromul Reiter sau spondilita anchilozantă Entezita tendonului lui Ahile este una dintre cauzele durerii călcâiului și se caracterizează prin umflături, roșeață, febră localizată și durere în cazul în care tendonul lui Ahile se atașează de osul călcâiului Anatomia gleznei mediale și a piciorului A - tendonul lui Ahile; B - Geanta lui Ahile; C - Enteza lui Ahile; D - ligament de retinere a flexorilor (retinaculum flexorum) -, E - nervul tibial posterior; F - tendonul muschiului tibial posterior Descrieți tabloul clinic al inflamației tendonului lui Ahile • Durere de călcâi, uneori descrisă ca durere în partea din spate a piciorului • Flexia dorsală și plantară a piciorului crește durerea • Zona de cea mai mare durere este la - cm proximal de joncțiunea tendonului cu calcaneul (vezi figura) • Tendonul poate fi umflat si ingrosat, mai ales in zona descrisa mai sus • Poate apărea ruptură spontană: - debut brusc de durere severă în timpul flexiei dorsale; - un clic audibil sau alt sunet; - test Thompson pozitiv (Thompson) Cum se efectuează testul Thompson? Pacientul stă în genunchi pe un scaun cu picioarele atârnând peste marginea scaunului Dacă examinatorul comprimă mușchiul gambei și îl deplasează spre articulația genunchiului, atunci în mod normal va vedea flexia plantară a piciorului, acest lucru nu se întâmplă cu o ruptură a tendonului lui Ahile CAPITOLUL Cum se exprimă clinic Ahile sau bursita posturală? • Durere în călcâi • Completarea sau umflarea zonei imediat proximale de inserarea tendonului în calcaneu (vezi figura) • Durere la palparea pungii Ce este tendinita tibial posterior? Inflamația tendonului mușchiului tibial posterior și a tecii acestuia Sediul celei mai mari dureri este situat pe suprafața medială a articulației gleznei Durerea și umflarea sunt observate de-a lungul tendonului mușchiului tibial posterior Durerea se agravează atunci când piciorul este întors spre interior (inversare) Care sunt semnele clinice ale disfuncției sau rupturii tendonului tibialului posterior? Pes planus dobândit (picior plat), în care arcul normal al piciorului devine plat Semnul "prea multe degete" este cauzat de valgus și abducția anterioară a piciorului Dacă priviți piciorul din spate din partea călcâiului, atunci sunt vizibile mai multe degete pe partea piciorului afectat decât la aceeași examinare a celuilalt picior Simptomul "călcâiului ridicat" este incapacitatea de a sta pe minge cu piciorul afectat în timp ce celălalt picior este de pe podea Descrieți semnele clinice ale fasciitei plantare Unii pacienți descriu durere în călcâi, dar cu un proces pronunțat se plâng de durere de-a lungul întregii suprafețe plantare a piciorului Durerea crește odată cu presiunea pe partea inferioară a piciorului (la mers, la alergare, la palpare), și este mai puternică cu primii pași pe care pacientul îi face dimineața după ce se ridică din pat Care este importanța unui pinten calcanean? Mulți oameni se plâng de dureri de călcâi Adesea, acesta este un fenomen secundar din cauza iritației țesuturilor subcutanate aflate sub pielea groasă de pe călcâi Durerea crește cu presiunea pe partea inferioară a piciorului (la mers, la alergare, la palpare) Radiografia arată osteofite care cresc din calcaneu, care irită țesuturile adiacente și provoacă durere Din păcate, adesea astfel de dureri nu sunt cauzate de un pinten calcanean și, în același timp, pacienții care îl au nu se plâng Care sunt cauzele umflăturii locale a primei articulații metatarsofalangiene? Deviația laterală a primului deget de la picior (halux valgusy, provoacă umflare, roșeață și durere în zona pungii de pe suprafața medială a primei articulații metatarsofalangiene Blinop este adesea asociat cu osteoartrita primei articulații metatarsofalangiene Obezitatea și purtarea) pantofii cu talie mare și vârf îngust sunt factori predispozanți Cum se tratează bolile regionale ale sistemului musculo-scheletic? Evitați mișcările și acțiunile care le provoacă: bursita și tendinita apar adesea din cauza mișcărilor repetitive (de exemplu, tendinita bicepsului umărului este cauzată de purtarea zilnică a unei serviete grele) SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Oferă odihnă zonelor afectate; dar este necesar să se efectueze periodic o anumită gamă de mișcări, astfel încât să nu se producă contractura articulației sau "înghețarea" acesteia Prescrie medicamente antiinflamatoare și analgezice: primele sunt poate mai importante decât cele din urmă Imobilizati zonele afectate (bandaj cu bandaj elastic al antebratului in caz de epicondilita) Se administrează topic corticosteroizi Aplicati caldura si rece superficial Încălzire profundă (UHF) Exerciții pentru creșterea amplitudinii de mișcare/flexibilitate Exerciții pentru creșterea rezistenței articulației Folosiți ajutoare pentru mers (bastoane, cârje sau "mergători") Efectuați intervenții chirurgicale (bursectomie, tenosinovectomie, sutura tendonului afectat) Mulțumim pentru ilustrațiile minunate pentru Debra Vogelgesang Literatură aleasă Blând J H , Merritt J A , Boushey DR The painful shoulder Semin Arthritis Rheum , : - , Ege Rasmussen KJ, Fano N Bursita trohanterică: Tratament prin injecție cu corticosteroizi Scand J Rheumatol , : - , FureyJ G F Fasciita plantara J Bone Joint Surg , A: - , Hulstyn MJ, Weiss APC Capsulita adezivă a umărului Orthop Rev , (apr ): - , Hunter SC, Poole RM Tendonul inflamat cronic Clin Sports Med : - , McAfee JH, Smith DL Olecranon și bursita prepatelară: diagnostic și tratament Vest J Med , : - , Neer CS II Leziuni de impact Clin Orthop , : - Nirschi RP Tendinoza cotului/tennis cot Clin Sports Med , : - , Reilly JP, Nicholas JA Bursa inflamată cronic Clin Sports Med : - , Smith DL, Campbell SM Sindroame dureroase ale umărului: diagnostic și management J Gen Intern Med : - , Supple K M , Hanft JR, Murphy BJ și colab Disfuncția tendonului tibial posterior Semin Arthritis Rheum , : - , CAPITOLUL CAPITOLUL IoanA Reister, M D Care este diferența dintre ligamentul entors și mușchiul entors? Entorsa ligamentară este o leziune traumatică acută a unui ligament Există trei grade de severitate a acestei afecțiuni Primul grad este o ușoară durere din cauza rupturii mai multor fibre ale ligamentului Al doilea grad este durere moderată, umflare și dizabilitate Al treilea grad este durerea severă din cauza unui ligament rupt și a instabilității ulterioare a articulației O încordare musculară este o leziune traumatică acută la joncțiunea unui mușchi și a unui tendon Această afecțiune este denumită în mod obișnuit întindere Încordarea musculară este, de asemenea, clasificată în trei grade de severitate Primul grad este moderat Al doilea grad - gradul mediu de deteriorare, este asociat cu slăbiciunea mușchiului afectat și contracția sa dureroasă Al treilea grad este o ruptură completă a conexiunii dintre mușchi și tendon, care se manifestă prin durere severă și incapacitatea de a contracta mușchiul afectat Cum se face distincția între afectarea musculară datorată suprasolicitarii, încordarea tendonului și încordarea musculară? Încordarea tendonului și a mușchilor sunt acute și traumatice din cauza leziunii, în timp ce suprasolicitarea este o deteriorare neacută, repetitivă a structurilor țesuturilor moi din cauza microtraumei care apar în mod constant Supraefortul este afectarea tendoanelor sau articulațiilor unui mușchi și a tendonului acestuia Microscopia arată o încălcare a structurii țesuturilor locale cu liza acestora, infiltrarea leucocitelor și extravazarea sângelui Leziunile datorate suprasolicitarii (supraantrenamentului) sunt observate la - % dintre sportivi și sunt împărțite în patru grade de severitate: gradul I - durere numai după activitate fizică; gradul II - durere în timpul și după activitatea fizică, care nu afectează performanța sportivă; gradul III - durere în timpul și după activitatea fizică, care afectează performanța atletică; Gradul IV - durere constantă care interferează cu activitatea fizică zilnică Enumerați cele mai frecvente tipuri de leziuni la sportivi din cauza supraantrenării ligamentelor și tendoanelor LIGANII TENDONULUI "Cot tânăr de baseball" "Genunchiul înotătorului" Sindromul tractului iliotibial "Genunchiul săritorului" Fasciită plantară Tendinită achileană Tendinită patelară superioară Tibiala Tenosinovită posterioară Tenosinovita de Courvain Epicondilita laterală ("Supraspinosita de tenis") SECȚIUNEA a XI-a BOLI NE-ARTICĂRII ALE APARATULUI LOCOMOTOR Termenii "tendinită", "tendinoză" și "tenosinovită" sunt diferiți? Tendinita apare din cauza leziunii tendonului și a distrugerii vasculare asociate și a inflamației acute, subacute sau cronice Tendinoza este o atrofie neinflamatoare și o degenerare a fibrelor din interiorul tendonului, adesea asociată cu tendinita cronică Tendinoza poate duce la ruptura parțială sau completă a tendonului Tenosinovita este o inflamație a paratendonului, care este teaca exterioară a unor tendoane și este căptușită cu o membrană sinovială (de exemplu, afectarea tendonului extensor al degetului mare în tenosinovita de Courvain) Ce este cotul de tenis? "Cotul de tenis" (mai bine cunoscut sub numele de epicondilita laterală) este un sindrom rezultat din supraantrenament care se prezintă cu durere de-a lungul suprafeței laterale a articulației cotului Acest sindrom se observă la unii pacienți care asociază apariția lui cu jocul de tenis Diagnosticul diferențial al durerii de-a lungul suprafeței laterale a articulației cotului include boli locale, artrita articulației cotului, corpi străini ai articulației cotului, afectarea nervilor interososi radiali sau posteriori și spondiloza cervicală cu sciatică Astăzi, epicondilita laterală este considerată a fi o boală inflamatorie și/sau o microruptură la locul de atașare a extensorului carpi brevis brevis Mișcarea provocatoare - extinderea forțată a degetului mijlociu împotriva rezistenței - provoacă durere, deoarece acest mușchi se atașează de baza metacarpului degetului mijlociu Tratamentul este conservator - aplicarea unui bandaj pe cotul dureros (pansament de Chop [Chopat]), care strânge mușchii proximali ai antebrațului și îi descarcă în punctul de atașare în timpul efortului; Bandajul se poartă - luni Sunt de asemenea utilizate AINS orale, injecții topice cu corticosteroizi și kinetoterapie "Cotul jucătorului de golf" și "cotul tânărului jucător de baseball" - deteriorare mecanică, similară cu "cotul de tenis" E chiar asa? "Cotul jucătorului de golf" (mai bine cunoscut sub numele de epicondilita medială) apare atunci când tendoanele pronatoare și flexoare ale antebrațului sunt deteriorate din cauza supraantrenării la atașarea lor de epicondilul medial Această zonă este supusă unui efect de valgus în partea de sus a backswing-ului, iar acest efect continuă până când clubul intră în contact cu mingea Durerea este observată deasupra epicondilului medial și crește odată cu flexia și pronația antebrațului pe fondul rezistenței Tratamentul include odihnă, gheață, AINS și imobilizare Rareori sunt necesare injecții cu steroizi și intervenții chirurgicale "Cotul tânărului jucător de baseball" (inflamația apofizei mediale) apare în principal la ulciorii de juniori (repunere în joc în baseballul american) cu vârsta cuprinsă între și ani Boala apare din cauza unei forțe direcționate în valgus cu mișcare frecventă a mâinii de-a lungul curbei aruncării mingii Victima este remarcată pentru microrupturi ale tendoanelor mușchilor pronatorilor și flexorilor și, în cazuri severe, separarea și fragmentarea apofizei mediale Tratament - - săptămâni de repaus pentru membre, nu aruncați mingea timp de - săptămâni, iar dacă apofiza medială este deplasată - intervenție chirurgicală CAPITOLUL , MEDICINA SPORTIVĂ ȘI LEZIUNI PROFESIONALE Ce test clinic este folosit pentru a diagnostica o ruptură a manșetei rotatorilor? Diagnosticul se efectuează luând în considerare datele anamnezei, examenului fizic și radiografiei și alte studii (RMN, ecografie etc ) O ruptură a coafei rotatorilor este observată ca singura constatare după o leziune (luxație a humerus la un pacient după de ani) sau ca urmare a sindromului de compresie Dacă ruptura este semnificativă și manșeta rotatorului nu își îndeplinește funcția mecanică, poate fi detectat un "test de braț în cădere" pozitiv Testul se efectuează după cum urmează: pacientul este rugat să-și miște brațul cât mai mult posibil în lateral la un unghi de ° După aceea, i se spune să-și lase mâna, care cade singură și apasă de-a lungul corpului În mod normal, durerea nu apare Dacă ruptura manșetei este mică, ca în sindromul de compresie în stadiul III, și își poate îndeplini funcția, "testul brațului în cădere" va fi negativ; dar la unii pacienţi durerea poate apărea secundar Când durerea dispare, rămâne slăbiciune musculară Prin urmare, în diagnostic, lidocaina este injectată în bursa subacromială pentru a anestezia manșeta rotatorilor Apoi determinați puterea mușchilor după abducția brațului la ° Cu o ruptură minoră, există de obicei puțină slăbiciune musculară în comparație cu cealaltă parte a corpului Cum se diagnostichează radiologic o ruptură a manșetei rotatoarelor (RCM)? Studiile imagistice sunt utile pentru diagnosticarea RVMs Radiografia simplă a umărului arată apropierea capului humerusului de acromion Distanța dintre acromion și capul umărului mai mică de mm indică prezența RVM Acest lucru se datorează faptului că manșeta rotatoare își pierde funcția mecanică de a trage capul umărului în jos Ecografia este, de asemenea, utilizată pentru a diagnostica RVM, dar rezultatele acestei metode depind de experiența medicului Imagistica prin rezonanță magnetică (RMN) este o tehnică utilizată pe scară largă, care poate evidenția ruptură de grosime completă, tendinită și uneori ruptură parțială a manșetei rotatorilor Cu toate acestea, "standardul de aur" în diagnostic este artrografia, atunci când un agent de contrast este injectat în cavitatea articulară La pacienții cu RVM, se extinde de-a lungul manșetei rotatoare în bursa subacromială/subdeltoidă Ruptura manșetei rotatorilor și contrastul extinzându-se în bursele subacromiale (săgeată scurtă) și subdeltoid (săgeată lungă) SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Descrieți deteriorarea numită înțepătură Această accidentare este comună printre jucătorii de fotbal american Este rezultatul unei deplasări forțate a gâtului în lateral și a unei deplasări similare în jos a umărului ipsilateral Rănirea apare atunci când jucătorii efectuează capturarea inamicului, la blocare și la cădere, inclusiv pe terenul de joc Ca urmare, există o leziune de tracțiune a plexului brahial și o leziune predominantă a membrului superior Jucătorii se plâng de durere în articulația umărului și a brațului de-a lungul întregii suprafețe laterale, uneori doar dureri la umăr Se remarcă adesea slăbiciune a mușchilor inervați de rădăcinile motorii ale segmentelor C și C ale măduvei spinării Tratamentul include odihna membrului afectat și nu exercițiile fizice până când puterea musculară normală este restabilită Ce este un indicator de șold? Aceasta este o contuzie a aripii iliace ca urmare a unei lovituri directe în sporturile de contact (de exemplu, fotbalul american) Sportivii se plâng de durere severă localizată și de un strâns sau un clic audibil în momentul accidentării Adesea, după o accidentare, un jucător nu poate merge La examenul fizic, există sensibilitate, umflare și adesea echimoză care se deplasează în jos pe picior Tratamentul include aplicarea de gheață în zona leziunii, analgezice și exerciții de întindere "Clic de șold" este același cu sindromul de frecare a tractului iliotibial sau nu? Un "clic de șold" se caracterizează prin apariția unui sunet sau a unei senzații de clic în interiorul articulației șoldului atunci când corpul este flectat și extins, cu tractul iliotibial trecând peste trohanterul mare De obicei, pacienții nu se plâng de durere, dacă nu există bursită trohanterică concomitentă De obicei, această afecțiune apare din cauza unui tract iliotibial strâns (parte a fasciei largi a coapsei) sau a unui dezechilibru în mușchii centurii pelvine În sindromul de frecare iliotibial (ITS), există durere de-a lungul suprafeței laterale a articulației genunchiului din cauza iritației și inflamației părții distale a tractului iliotibial, pe măsură ce trece peste condilul lateral al femurului Durerea este agravată de palparea părții distale a tractului în momentul extinderii picioarelor în articulația genunchiului De regulă, la pacient se observă un test Auber pozitiv, care se efectuează după cum urmează: în poziția pacientului pe lateral, piciorul rănit este plasat deasupra celui sănătos, îndoit la articulația genunchiului până la ° și complet răpit În mod normal, piciorul este răpit liber Durerea sau rezistența la răpire indică un test Auber pozitiv STIT apare cu alergare excesivă intensă, alergare pe teren accidentat Tratamentul include întinderea tractului iliotibial, răceală, kinetoterapie, AINS, intensificarea exercițiilor fizice și, rareori, injecții cu corticosteroizi Cum diferă între ele "genunchiul înotătorului", "genunchiul săritorului" și "genunchiul alergătorului"? "Genunchiul înotătorului" ("genunchi la bras") este o afecțiune în care durerea în articulația genunchiului apare cu o forță valgus îndreptată spre genunchi în timpul unei repulsiuni ascuțite a piciorului în timpul înotului la bras Acest lucru apare de obicei atunci când ligamentul colateral medial al genunchiului este întins, ceea ce provoacă durere CAPITOLUL MEDICINA SPORTIVĂ ȘI LEZIUNI PROFESIONALE Genunchiul săritorului este numele dat tendinitei rotuliene Adesea se găsește la săritorii în înălțime, jucătorii de baschet și volei Se caracterizează prin durere în polul inferior al rotulei, la locul de atașare a ligamentului rotulian Se dezvoltă din cauza deteriorării permanente a acestei zone, atunci când nu există recuperare și vindecare a rănii "Genunchiul alergătorului" s-ar numi corect sindrom femuro-patelar Este inerentă în principal alergătorilor și reprezintă până la % din toate accidentările la acești sportivi Durerea apare din cauza comprimării fibrelor nervoase ale subcartilajului rotulei sau a sinovitei, dar nu datorită condromalaciei rotulei Cum se diagnostichează condromalacia rotulă? În timpul unei examinări vizuale a suprafeței cartilaginoase a rotulei în timpul unei operații chirurgicale Termenul "condromalacia rotulă" se referă la procesul degenerativ al suprafeței articulare a rotulei, începând cu înmuierea cartilajului și apoi printr-o modificare fibroasă care duce la formarea unei fisuri pe toată grosimea sa până la țesutul osos subcartilaginos Procesul este împărțit în patru etape conform clasificării Outerbridge folosind descrierea de mai sus și dimensiunea leziunii Ce este inclus în diagnosticul diferenţial al durerii în suprafaţa anterioară a genunchiului? Timp de mulți ani, termenul "condromalacia rotulă" a fost folosit pentru a defini durerea de pe suprafața anterioară a genunchiului A fost folosit și termenul de "sindrom femuro-supra-patelar" Cu toate acestea, în acest moment, lista bolilor incluse în diagnosticul diferenţial al durerii în suprafaţa anterioară a genunchiului este foarte extinsă Condromalacia rotulă Deplasarea rotulei Anomalii de mișcare a rotulei Tendinita t cvadriceps femural / rotula Tractul iliotibial dens Patologia meniscului Rotulă dublă dureroasă Traumatism contondent, fractură ocultă Osteocondrită de disecție (a rotulei) Sindromul Sindig-Larsen-Johansen Plierea simptomatică a genunchiului Sindromul de grăsime (boala Hoffa [Hoffa]) Bursita, infrapatelara/prepatelara Bursita de gâscă Neurom retinocular Ligament lateral rigid Neurom postoperator Durere referită de la șold Durere radiculară din coloana vertebrală lombosacrală Ce afecțiuni provoacă cel mai adesea apariția durerii în suprafața anterioară a genunchiului? Încălcarea mișcării rotulei din cauza slăbiciunii relative a capului medial al extensorului cvadricepsului Cu această încălcare, presiunea pe fața laterală a rotulei crește și apare durerea În timp, se dezvoltă condromalacia rotulei Cel mai adesea apare la tineri și este bine oprit prin antrenarea extensorului cvadricepsului și creșterea extensibilității tendoanelor În plus, AINS sunt prescrise în interiorul și bandajarea rotulei cu deplasarea acesteia spre centru Alte leziuni comune ale rotulei, care sunt însoțite de durere de-a lungul suprafeței anterioare a genunchiului, sunt deplasarea adevărată a rotulei și tendinita SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Ce metode de examen fizic sunt cele mai sensibile și specifice pentru diagnosticarea leziunilor ligamentului încrucișat anterior (LCA)? Un test binecunoscut pentru determinarea insuficienței LCA, numit "simptomul sertarului anterior", care măsoară subiectiv deplasarea anterioară a articulației genunchiului Testul Lachman este cel mai sensibil Piciorul relaxat este îndoit la articulația genunchiului la °, medicul stabilizează partea distală a femurului cu o mână, iar cu cealaltă mână deplasează anterior partea proximală a tibiei În insuficiența LCA, există o deplasare crescută și moliciune la punctul final în comparație cu genunchiul opus, nevătămat Cel mai specific test este un simptom al nealinierii axei de rotație Medicul efectuează o mișcare direcționată în valg cu rotație internă a tibiei, în timp ce piciorul este complet extins la articulația genunchiului și abdus cu - ° la articulația șoldului Apoi genunchiul este ușor îndoit Când genunchiul se flexează la - °, se simte o mișcare de rotație a tibiei Testul se efectuează pe celălalt picior nevătămat, iar rezultatele sunt comparate Un clic perceptibil apare dacă tibia este subluxată anormal (întoarsă anterior și în interior secundar din cauza lipsei de LCA) și se ridică în poziția normală când este repoziționată Rezultatul testului este foarte dependent de gradul de relaxare a mușchilor pacientului; nu se recomanda efectuarea fara anestezie in caz de traumatism acut al articulatiei genunchiului Care este "triada teribilă" a leziunilor la genunchi? Ruptura LCA, ruptura ligamentului colateral medial și ruptura meniscului medial Această combinație de accidentări este adesea rezultatul practicării sporturilor, în special fotbal (fotbal american) Există un simptom pronunțat pozitiv al "sertarului anterior", un test Lachmann pozitiv, deplasări ale axei de rotație și o deformare semnificativă în valgus a piciorului atunci când o forță direcționată în valg este aplicată pe genunchi în extensie completă Articulația genunchiului va fi stabilă atunci când i se aplică o forță de varus deoarece ligamentul colateral lateral și ligamentul încrucișat posterior sunt intacte Revărsatul articular din cauza hemartrozei poate fi mic, secundar rupturii capsulei mediale Acest decalaj permite sângelui să curgă din cavitatea articulației genunchiului Dacă bănuiți o leziune de această severitate, trebuie să contactați un chirurg ortoped cât mai curând posibil Numiți cele două leziuni cele mai frecvente ale tendoanelor extremităților inferioare la alergători • Tendinita tendonului lui Ahile • Tendinita tibial posterior Care este cel mai bun tratament pentru o ruptură acută a tendonului lui Ahile? Ruptura acută a tendonului lui Ahile apare ca urmare a contracției excesive a t gastrocnemiului împotriva rezistenței Acest lucru se observă fie în timpul sportului, fie la cădere Această patologie apare frecvent, iar diagnosticul de deteriorare este simplu Pacientul are de obicei dureri la mers și slăbiciune când împinge piciorul de pe sol Până acum, nu a fost propus niciun tratament ideal Următoarele trei metode sunt recomandate Primul este tratamentul "închis" - imobilizare pe termen lung sau scurt cu gips în poziția "piciorului calului" (sub rezerva CAPITOLUL MEDICINA SPORTIVĂ ȘI LEZIUNILE PROFESIONALE cusut îndoire sub acţiunea gravitaţiei) La cusătura percutanată s-au observat rezultate bune, dar există riscul de deteriorare a n suralis A treia metodă este sutura deschisă a tendonului La evaluarea eficacității metodelor chirurgicale și nechirurgicale de tratament, s-a constatat că s-a observat o bună refacere a funcției cu toate metodele Metodele "închise" consumă mai mult timp și au fost asociate cu o rigiditate mai mare a articulației gleznei Cea mai importantă diferență este frecvența rerupțiilor Reruperea tendonului se remarcă în ~ % din cazurile de tratament chirurgical și în - % la utilizarea metodelor "închise" Prin urmare, alegerea metodei trebuie individualizată; criteriile principale sunt vârsta pacientului, nivelul activității sale fizice, interesele pacientului și ale chirurgului și experiența acestuia din urmă În cazul rupturii repetate de tendon, repararea chirurgicală "deschisă" a tendonului este metoda general acceptată și cea mai bună O radiografie laterală a piciorului arată o relație între fasciita plantară și pintenul calcanean? Aceasta este terra incognita Timp de mulți ani, pintenii călcâiului au fost considerați o cauză importantă a durerilor de călcâi, chirurgia fiind tratamentul standard Acum, cu noi date din studii anatomice și clinice, legătura a devenit și mai puțin clară Din punct de vedere anatomic, pintenul ia naștere din locul de atașare a flexorului digitorum brevis, situat de-a lungul marginii anteromediale a tuberozității calcaneale, ceva mai adânc decât locul de atașare a fasciei plantare Se crede că suprasolicitarea uneia dintre aceste structuri are ca rezultat producția inflamatorie reactivă a osului sau formarea pintenilor secundare tracțiunii acestor structuri Cu toate acestea, nu este clar care mecanism este responsabil pentru acest lucru În orice caz, pintenul este secundar suprasolicitarii și tratamentul trebuie direcționat spre cauză și nu spre efect Cum se face distincția între un "picior despicat" și o fractură de stres? O "tibie despicată" este o leziune "de supraantrenament" cauzată de tracțiunea cronică pe periostul tibiei În acest caz, sunt afectați fie mușchii tibial, fie t soleus, care se caracterizează prin începerea treptată a durerii de-a lungul suprafeței anteromediale sau posteromediale a piciorului Durerea apare la sportiv la începutul cursei, cedează în timpul alergării și crește din nou după încheierea cursei La palpare, durerea este determinată de-a lungul marginii posteromediale a tibiei, de obicei la marginea treimii mijlocii și inferioare Durerea se agravează cu flexia dorsală a piciorului împotriva rezistenței Radiografia este normală, iar scanarea osoasă arată o acumulare de contrast în formă de fus "Tibia despicată" este adesea denumită sindrom de stres tibial medial O fractură de stres este o leziune "de supraantrenament" în care rata resorbției subperiostale depășește rata de formare a osului nou La alergători, tibia este cel mai adesea afectată ( %), dar nu este exclusă altă localizare a leziunilor, în funcție de tipul de sport și activitate O fractură de stres a tibiei provoacă durere la alergător nu numai pe toată distanța, ci și după terminarea alergării Există sensibilitate locală de-a lungul întregii margini anterioare a tibiei Durerea se intensifică dacă această zonă SECȚIUNEA a XI-a, BOLI NE-ARTICĂRII ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR aduc un diapazon sonor La debutul bolii nu se detectează nicio patologie pe radiografie, dar după săptămâni sau mai mult este detectată La scanarea osului, se observă absorbția medicamentului, iar cu tomografie computerizată și RMN, se notează patologia Pentru vindecarea finală și prevenirea progresiei leziunii până la o fractură completă, este necesar să se evite efortul fizic Ce leziuni la mâini se observă la sportivi? "Malet pentru degete" Avulsie a tendonului extensor al degetului, cu sau fără fractură, care afectează articulația interfalangiană distală Sportivul nu poate extinde degetul în această articulație Degetul din jersey (jersey este un pulover tricotat care a fost purtat anterior de jucătorii de rugby) Avulsia tendonului flexor digital profund are ca rezultat incapacitatea de a flexa degetul la articulația DMF Apare de obicei în momentul captării îmbrăcămintei (tricoul) adversarului în fotbalul american Vânător de degete mari Ruptura ligamentului colateral ulnar al primei articulații metacarpofalangiene "Degetele unui boxer" Ruptura longitudinală a tendonului extensorului comun al degetelor, situat pe capetele osului metacarpian (de obicei a treia articulație PF), ceea ce duce la slăbiciune a extensorului acestui deget Cât de frecvente sunt daunele profesionale cauzate de "utilizare excesivă"? Mișcările repetitive în timpul perioadelor lungi de muncă provoacă daune de "utilizare excesivă" în unele ocupații Aproximativ - % dintre muzicieni, dactilografe, casierii și lucrătorii din liniile de asamblare se plâng de sindromul de întindere recurent Cele mai frecvente afecțiuni sunt tendinita bicepsului, sindromul de tunel carpian și tendinita lui de Courvain La pacienții cu tendinită, trebuie luată un istoric profesional atent pentru a determina dacă ocupația este cauza afecțiunii Osteoartrita este mai frecventă la persoanele cu ce ocupații? Unele profesii provoacă suprasolicitare și traumatisme la nivelul articulației, ducând la osteoartrita precoce Cel mai adesea suferă de articulații care au fost deja deteriorate mai devreme, având o setare patologică a axului (axelor) sau instabilitate din cauza patologiei aparatului ligamentar De exemplu, dansatorii de balet (articulația gleznei, piciorului); mineri, nituitoare sau otelieri (cot); lucrătorii care folosesc ciocane-pilot (mână, încheietura mâinii) și mineri (articulația genunchiului) Descrieți principiile pentru tratarea tendinitei și a leziunilor de "utilizare excesivă" Principiile de tratament sunt bine amintite cu ajutorul mnemonicului PREȚURI (prețuri) TERAPIA PRIMARĂ TERAPIA SECUNDARĂ P - Modalitati fizice (fizioterapie) R - Reabilitare (reabilitare) I - Injecție (injecții) C - Antrenament încrucișat (exerciții de fizioterapie) E - Evaluare și reevaluare (examinare și reexaminare) S - Salicilați (salicilați) P - Protecție (protecție la sarcină) R - Odihnă (odihnă) I - Ise (gheata) C - Compresie (bandaj de presiune) E - Elevație (poziție ridicată) S - Suport (suport bandaj) CAPITOLUL MEDICINA SPORTIVĂ ȘI LEZIUNI PROFESIONALE Baza tratamentului este ameliorarea precoce a durerii și terapia antiinflamatoare a leziunilor țesuturilor moi Inflamația de lungă durată afectează procesul de vindecare a țesuturilor moi, ceea ce duce la dezantrenarea și insuficiența funcțională a acestora Cu un proces inflamator activ, odihna relativă pentru zona afectată este importantă Gheața este eficientă ca agent antiinflamator numai în primele ore după accidentare, atunci este de preferat să folosiți căldura Imobilizarea cu o atelă sau un bandaj poate fi utilizată pentru a spori protecția unui membru rănit sau a unei părți a acestuia de sarcină Când se administrează terapia medicamentoasă? AINS utilizate adesea, care sunt aproximativ la fel de eficiente După o leziune acută, acestea sunt eficiente pentru cel mult de ore Utilizarea pe termen lung este recomandată pentru stările cronice de "supraantrenament" Injecțiile cu corticosteroizi în procesele cronice nu dau o vindecare completă, dar ar trebui prescrise pentru a accelera procesul de reabilitare Injecțiile trebuie efectuate de specialiști care sunt conștienți de efectele secundare ale medicamentelor Corticosteroizii cresc rata de degradare a colagenului, reduc sinteza de colagen nou și reduc rezistența la tracțiune a tendonului, ducând la ruperea tendonului dacă sunt injectați incorect sau prea frecvent Pacientul trebuie sfătuit să limiteze încărcarea pe zona afectată timp de - săptămâni după injectare Literatură aleasă Crenshaw, A H (ed ) Ortopedia operativă a lui Campbell, ed a -a Philadelphia, Mosby, Fulkerson JP Tulburări de durere patelofemurală: evaluare și management JOAAOS, : - , Graham C E Sindromul călcâiului dureros Foot Ankle, : , Hadler N Reumatologie industrială Arthritis Rheum , : - , Jobe FW, Ciccotti MG Epicondilita laterală și medială a cotului JOAAOS, : - , McDermott F Prejudiciu repetat în străinătate: O revizuire a înțelegerii actuale Med I Aust , : - , O'Connor FG, Sobei JR, Nirschl RP Tratament în cinci etape pentru leziunile de suprasolicitare Fiz Sports Med , ( ): - , Pullman S , Mooag P Sport și leziuni profesionale În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, lOthed Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Renstom P , Johnson RJ Leziuni excesive în sport: o revizuire Sports Med : - , Swain RA, Kaplan B K Practica și capcanele injecțiilor cu corticosteroizi Fiz Sports Med , ( ): - , Torg JS, Glasgow SG Criterii pentru revenirea la activitățile de contact după leziuni ale coloanei vertebrale cervicale Clin J Sports Med , : - , SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR CAPITOLUL DavidR Degetul, MD Ce sunt neuropatiile de compresie? Cum apar ele? Neuropatiile de compresie apar atunci când un nerv periferic este comprimat într-un spațiu anatomic îngust Compresia poate rezulta din creșterea presiunii, tensiunii, angulației, ischemiei sau frecării; dacă trunchiul nervos a fost deja afectat, ca în alcoolism sau diabet, acest lucru îl face mai vulnerabil Disfuncția nervoasă se caracterizează prin întârzierea conducerii impulsurilor, demielinizare și remielinizare La examinarea nervului afectat, edemul acestuia este observat proximal de locul de compresie Apare neuropatia compresivă în artrita reumatoidă? Inflamația și umflarea sinoviei, burselor, ligamentelor și tecilor tendoanelor pot comprima nervii din apropiere Neuropatiile de compresie apar la aproximativ % dintre pacienții cu RA cronică pe parcursul vieții Interesant, nu a existat nicio corelație cu durata bolii, factorul reumatoid, nivelurile de reactiv inflamator în fază acută (rata de sedimentare a sângelui), clasa funcțională sau boala extraarticulară Sindromul de tunel carpian apare cu o frecvență de - % în PR Enumerați diagnosticele diferențiale pentru neuropatie • Polineuropatie • Distrofie simpatică reflexă • Patologia plexului brahial • Vasculita • Radiculopatie • Sindroame de "supraîncărcare" (tendinită) • Fenomenul Raynaud Cum este de obicei diagnosticată neuropatia compresivă? De regulă, detectarea simptomelor caracteristice în cursul tehnicilor provocatoare (simptomul Tinel [Tipei]) este suficientă pentru a face un diagnostic Studiile de electrodiagnostic (viteza de conducere nervoasă și electromiografie) sunt adesea efectuate pentru a confirma diagnosticul și a localiza leziunea Când este indicată testarea electrodiagnostic? • Când diagnosticul este neclar • Pentru a exclude radiculopatia și polineuropatia • Pentru a controla evoluția bolii la pacienții sub tratament conservator • Înainte de operație Descrieți semnele clinice caracteristice ale neuropatiei compresive • Parestezii, care sunt determinate în zona de inervație senzorială a nervului afectat CAPITOLUL • Plângerile pacientului de arsură, mâncărime, durere sau senzație de "înțepătură cu ace" • Simptomele nu sunt legate de mișcare și de performanța la muncă • Durerea zonei afectate nu este un semn de neuropatie • Simptomele se agravează noaptea și în timpul repausului • Slăbiciune musculară și atrofie - debut tardiv • De obicei unilateral, cu excepția sindromului de tunel carpian idiopatic • Nu există edem și anomalii vasomotorii Descrieți constatările examenului fizic care sugerează prezența neuropatiei compresive Un semn pozitiv de Tinel este considerat atunci când, la atingerea la locul de compresie a nervului, apar durere și parestezii, care iradiază distal în regiunea inervației senzoriale a nervului În sindromul de tunel carpian, acest simptom are o sensibilitate de % și o specificitate de % Testul Phalen este efectuat pentru a detecta sindromul de tunel carpian; este considerat pozitiv atunci când flexia maximă pasivă a brațului în articulația încheieturii mâinii timp de min determină sau intensifică parestezie în zona de inervație a nervului median În sindromul de tunel carpian, acest test are o sensibilitate de % și o specificitate de % Un semn descris recent, "hot dog volar" (umflarea articulației încheieturii mâinii de pe partea ulnară a tendonului flexor lung) a fost observat la din de pacienți cu sindrom de tunel carpian Ce este sindromul de tunel carpian? Sindromul de tunel carpian (CTS) este neuropatia compresivă cel mai frecvent observată Apariția este de , - % SBC apare atunci când nervul median este comprimat de ligamentul flexor de la încheietura mâinii, provocând parestezii nocturne caracteristice care uneori progresează spre pierderea senzației și slăbiciune musculară a degetului mare atunci când degetul mare este abdus (vezi figura) La jumătate dintre pacienți, această boală este bilaterală și apare mai des la persoanele cu profesii care necesită mișcări puternice și repetate ale periei (ambalatoare de carne, procesatori de crustacee, muzicieni) A Anatomia regiunii încheieturii mâinii care arată traseul nervului median prin tunelul carpian în imediata apropiere a canalului Guyon unde trece nervul ulnar; B Zonele de inervație ale nervilor median și ulnar SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Enumerați câteva boli și afecțiuni asociate cu sindromul de tunel carpian Utilizați mnemonicul - PRAGMATIC P - Sarcina ( %) - sarcina; R - artrita reumatoida - artrita reumatoida; A - Acromegalie - acromegalie; G - Glucoză (diabet) - glucoză (diabet); M - Mecanic - deteriorare mecanică (suprasarcină, deteriorare profesională); A - amiloid - amiloid; T - Tiroidă (mixedem) - boală tiroidiană (mixedem); I - Infecție - infecții (tuberculoză, infecții fungice); C - Cristale - nefropatie cristalină (gută, pseudogută) Cum să tratezi sindromul de tunel carpian? Tratamentul nechirurgical constă în prevenirea mișcărilor repetitive ale încheieturii mâinii, imobilizarea încheieturii pe timp de noapte (și în timpul muncii) împreună cu administrarea de AINS Ușurarea rapidă este dată de injecțiile cu corticosteroizi ( %) Indicațiile pentru tratamentul chirurgical (disecția ligamentului transvers al carpii) sunt ineficacitatea terapiei conservatoare, plângerile de disconfort care perturbă viața normală a pacientului și slăbiciunea sau atrofia musculară Rezultate bune sunt obținute la % dintre pacienți Unde mai poate apărea neuropatia de compresie a nervului median? Sindromul nervului interos anterior apare atunci când acest nerv, partea pur motorie a nervului median, este comprimat la cm distal de epicondilul lateral Ca urmare, pacientul nu poate îndoi primul și degetul arătător în articulațiile distale, ceea ce este exprimat ca un semn de ciupire plată (incapacitatea de a arăta litera "O" cu degetele) Sindromul pronator teres este observat atunci când nervul median este comprimat de pronator teres pe antebraț în partea sa proximală Compresia este sporită prin captarea obiectelor de către perie și pronația acesteia Descrieți diferitele sindroame de compresie ale nervului ulnar Compresia nervului ulnar în zona articulației cotului - a doua cea mai frecventă neuropatie compresivă a membrului superior - este observată în cazurile în care presiunea externă cade pe șanțul nervului ulnar în regiunea epicondilului medial al humerus (sinovite, osteofite, cot prelungit pe o suprafață plană la pacienți în timpul anesteziei generale), cu deplasare în timpul flexiei în articulația cotului și compresie sub aponevroza flexorului ulnar al mâinii Sindromul de tunel ulnar se manifestă prin parestezie în zona de inervație a nervului ulnar, slăbiciune musculară în timpul ciupitului și apucării și atrofia hipotenarului Compresia nervului ulnar este adesea agravată de flexia brațului la articulația cotului Tratamentul include prevenirea flexiei prelungite a cotului, injecții locale de corticosteroizi (pentru RA) și decompresie chirurgicală (în cazurile severe) Sindromul de tunel ulnar apare atunci când nervul ulnar este prins în canalul Guyon la încheietura mâinii (vezi figura anterioară), rezultând aceleași simptome ca și sindromul de tunel ulnar Când o captare a nervului ulnar se dezvoltă treptat, cu mici tulburări senzoriale sau dizestezie, se numește paralizie ulnară tardivă CAPITOLUL leșie medială puncte de presiune Nervul ulnar Mâna flexor radial ~- Olecranon (Olecranon) Anatomia nervului ulnar în regiunea articulației cotului Locuri de ciupire frecventă a nervului la epicondilul medial și șanțul nervului ulnar Ce este sindromul de evacuare a pieptului? Acest sindrom rar apare în forme vasculopatice și/sau neurogenice Îngustarea lumenului arterei subclaviei se exprimă prin simptome ischemice, în același timp, ocluzia venei provoacă umflarea membrului, dilatarea venelor superficiale și tromboză Compresia plexului brahial are loc cu o coastă cervicală ( %), un ligament fibros, mușchi scaleni sau un proces transversal alungit al celei de-a șaptea vertebre cervicale Acest lucru se exprimă prin slăbiciunea mușchilor brațului și pierderea sensibilității în zona de inervație a nervului ulnar de pe mână și antebraț Recepția lui Adson (Adson) se efectuează după cum urmează: medicul palpează pulsul pe artera radială, în timp ce pacientul respiră profund, îndreptându-și gâtul și întorcându-și capul spre partea ipsilaterală Recepția lui Adson este considerată pozitivă atunci când pulsul de pe artera radială slăbește și apar plângeri Manevra de hiperabducție, un alt test provocator pentru diagnosticarea sindromului de ieșire toracică, se realizează cu brațul abdus la ° cu rotație externă Sindromul este greu de diagnosticat deoarece studiile de electrodiagnostic nu arată nicio patologie și multe persoane sănătoase au rezultate fals pozitive la examenul fizic Tratamentul include efectuarea de exerciții care vizează creșterea forței și a amplitudinii de mișcare, îmbunătățirea posturii și prevenirea hiperabducției brațului; precum si interventii chirurgicale pentru simptome severe si rezistente la tratament (rezectia coastei cervicale sau a ligamentului fibros) Când are loc leziunea nervului radial? Poziția incorectă a pacientului în timpul anesteziei sau somnului duce la compresia prelungită a nervului radial în același șanț al humerusului Clinic, aceasta este exprimată ca o mână flască și se numește paralizie de sâmbătă seara, deoarece această leziune este adesea observată la pacienții care au avut o comă toxică (alcool, droguri) Nervul interos posterior, ramura motorie a nervului radial, este comprimat la nivelul cotului, rezultând slăbiciune musculară atunci când degetul este extins Ce este meralgia parestetică (boala Roth-Bernhardt)? Meralgia (greacă - "durere în coapsă") parestezicul apare atunci când ligamentul inghinal al nervului cutanat lateral al coapsei (nervul senzitiv) este ușor comprimat medial SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR spina iliacă anterosuperioară Acest lucru se exprimă prin durere arzătoare și dizestezie a suprafeței anterolaterale a coapsei (vezi figura) Cele mai frecvente cauze ale acestei afecțiuni sunt obezitatea, sarcina, traumatismele, intervențiile chirurgicale (apendicectomia sau herniotomia inghinală), îmbrăcămintea strâmtă (brânurile) și diabetul Sindromul este adesea autolimitat, iar tratamentul este conservator și include pierderea în greutate, evitarea îmbrăcămintei strâmte și, rareori, injecții cu corticosteroizi la locul presiunii L- L- Nervul femural cutanat lateral puncte de presiune pliul inghinal Zona de sensibilitate anormală Anatomia nervului cutanat femural lateral Pliul inghinal și coloana iliacă anterosuperioară sunt cele mai probabile locuri de leziune Descrieți sindromul piriform Acest sindrom controversat legat de nervul sciatic apare din cauza leziunii nervului sciatic de către mușchiul piriform Pacienții se plâng de durere în fese care iradiază în josul spatelui piciorului Cel mai adesea, acest sindrom apare la femei și este precedat de traume La examenul fizic, există durere și sciatică cu rotație externă a articulației șoldului (uneori cu rotație internă), împreună cu sensibilitatea mușchiului piriform la examenul rectal sau vaginal Un efect terapeutic bun se observă cu injecțiile locale de corticosteroizi O femeie de de ani se plânge de durere și arsuri în zona dintre al treilea și al patrulea deget de la picior Simptomele sunt agravate prin mersul pe suprafețe dure și purtarea pantofilor cu toc înalt Zona dintre al treilea și al patrulea cap al oaselor metatarsiene ale piciorului femeii este dureroasă la palpare Care este un posibil diagnostic? Neuromul Morton (Morton) apare atunci când nervul plantar interdigital este afectat, cel mai adesea de ligamentul metatarsian transvers dintre capetele celui de-al treilea și al patrulea CAPITOLUL oasele metatarsiene Această patologie este de obicei observată la femeile care poartă pantofi îngusti Tratamentul include pantofi largi, branțuri sub capetele metatarsienilor și corticosteroizi topici Care nerv este cel mai frecvent afectat la pacienții cu picioare flasde nedureroase? Nervul peronier comun Pareza nervului peronier apare, de obicei, ca urmare a comprimării acestuia peste capul fibulei în timpul ședinței prelungite cu picioarele încrucișate, ghemuit, gipsuri și bandaje nereușite Există o scădere a sensibilității de-a lungul marginii laterale a piciorului, eversiune afectată a piciorului (nervul peronier superficial) și flexie dorsală (nervul peronier profund) Aceste tulburări sunt asociate cu faptul că afectarea este localizată mai proximal de-a lungul nervului peronier comun Pacientul se plânge de disestezii arzătoare la nivelul degetelor de la picioare și tălpi, extinzându-se proximal până la maleola medială, care sunt agravate noaptea, dar parțial ameliorate prin mers Ce sindrom este cel mai probabil la acest pacient? Sindromul tunelului tarsal rezultat din compresia nervului tibial posterior de către ligamentul flexor de sub și posterior de maleola medială (vezi figura) Semnul Tinel (percuția posterioară a maleolei mediale) și testul garoului (presiunea pe ligamentul flexor) sunt considerate pozitive atunci când pacientul prezintă plângerile descrise la întrebare Boala este mai frecventă la femei și este asociată cu traumatisme, fracturi, hallux valgus, amplitudine crescută de mișcare a articulației gleznei, artrită inflamatorie (observată la peste % dintre pacienții cu poliartrită reumatoidă), diabet și factori profesionali Tratamentul constă în AINS, injecții topice cu corticosteroizi și purtarea pantofilor ortopedici Intervenția chirurgicală este indicată atunci când terapia conservatoare eșuează Figura prezintă cursul nervului tibial posterior (B) și tendonul mușchiului tibial posterior (C) sub maleola medială și sub ligamentul flexor (A) (Ilustrație de Debra Vogelgesang ) Literatură aleasă Chang DJ, Paget S A Complicații neurologice ale artritei reumatoide Rheum Dis Clin North Am : - , SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Dawson D, M Neuropatii prin captare ale extremităților superioare N Engl J Med , : - , Grabois M , Puentes J , Lidsky M Sindromul tunelului tarsal în artrita reumatoidă Arc Fiz Med Rehabil , : - , HadlerN M Sindroame de captare a nervilor În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - Herbison GJ, Teng C , MartinJ H şi colab Sindromul de tunel carpian în artrita reumatoidă A m J Phys Med , : - , Katz JN Larson MG, Sabra A et al Sindromul de tunel carpian: utilitatea diagnostică a anamnezei și a constatărilor examenului fizic Ann Intern Med : - , Nakano K K Neuropatii prin captare și tulburări asociate În: Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Nakano K K Neuropatiile prin captare ale artritei reumatoide Orthop Clin North Am : - , Nashel DJ Neuropatii prin captare În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie, Ed Est Sf Louis, Mosby, : - , Shuman S , Osterman L , Bora FW Neuropatii de compresie Semin Neurol , : - , CAPITOLUL DavidN Collier, M D Definiți distrofia simpatică reflexă (RSD) Nu există o definiție general acceptată Majoritatea definițiilor includ patru criterii • Durere difuză, de obicei neanatomică și adesea destul de severă • Umflarea membrului afectat • Disfuncție în zona afectată din cauza durerii și/sau modificărilor pielii și oaselor • Disfuncție a sistemului nervos autonom cu semne de reacții vasomotorii, inclusiv scăderea sau, rar, creșterea temperaturii pielii și a umidității/transpirației sau uscăciunii/descamarea pielii Unele definiții includ efectul de calmare a durerii al blocării simpatice Alții descriu RSD în contextul simptomelor și plângerilor Care sunt simptomele și plângerile clasice în RSD? • Durere și umflare a membrului • Modificări trofice pe același membru: - atrofie cutanată sau modificări pigmentare; - hipertricoza; - hiperhidroză; - modificări ale unghiilor CAPITOLUL • Simptome și plângeri care indică disfuncție vasculară • Durere și/sau amplitudine limitată de mișcare în articulația umărului pe partea ipsilaterală • Prezența factorilor precipitanți, precum traumatisme, intervenții chirurgicale, infarct miocardic, boli ale discurilor vertebrale Durerea este adesea descrisă ca arsătoare și severă De obicei, se extinde la întreaga zonă implicată, fie că este vorba de mână sau picior, deși orice altă parte a corpului poate fi afectată De regulă, se remarcă alodinie, durere de la stimuli slabi, cum ar fi o atingere ușoară sau chiar mângâiere De asemenea, adesea există hiperpatie - o senzație prelungită de durere după încetarea stimulării dureroase Disfuncția vasomotorie este detectată prin apariția unei zone de atingere albăstruie și rece (dar ocazional înroșire și temperatură crescută a pielii) împreună cu transpirație inexplicabilă (ocazional uscăciune și peeling) În timpul evoluției RSD, se pot dezvolta modificări distrofice ale pielii, cum ar fi atrofia țesutului adipos subcutanat cu piele strălucitoare, tare, fără păr deasupra acestuia În etapele ulterioare ale bolii, se poate observa apariția contracturilor pe suprafața de flexie a mâinii, ceea ce duce la formarea unei "labe cu gheare" și la disfuncția mâinii Numiți câteva sinonime pentru RSD Causalgii majore și minore Atrofie osoasă acută Atrofia lui Sudeck (Sudeck) Osteoatrofia lui Sudeck Sindromul umăr-mână Distrofie reflexă Distrofie neurovasculară reflexă Distrofie reflexă simpatică Toponevroză periferică acută Simpatalgie Angiospasm traumatic Vasospasm traumatic Osteoporoză posttraumatică Sclerodactilie postinfarct Algodistrofie Algoneurodistrofie Durere hiperpatică Durere mediată simpatic Sindrom de durere regională complexă Cine este Silas Weir Mitchcll? Silas Weir Mitchell a fost neurolog și chirurg al armatei americane în timpul războiului civil A lucrat la Spitalul Turner din Philadelphia, unde au fost internați răniții cu leziuni neurologice În octombrie , la începutul marșului lui Sherman de la Atlanta la ocean și al asediului lui Grant la Petersburg, Dr Mitchell și cei doi colegi ai săi George Morehouse (Morehouse) și William Keane (Keep) au publicat lucrarea clasică "Gunshot Wounds and Other Leziuni ale nervilor" Această carte conține o descriere detaliată a RSD Autorii au considerat că apariția sindromului este asociată cu traumatisme chiar și în absența unei leziuni directe a trunchiului nervos și că această patologie este de natură articulară În , dr Mitchell a introdus termenul "causalgie" (tradus din greacă "Căldură" și "durere") pentru a caracteriza acest sindrom (publicat în revista "Proceedings of the US Sanitary Commission") Este considerat "părintele" RSM în această țară Cine primește RSD? Bărbații și femeile sunt afectați în egală măsură de aceasta Dacă factorii predispozanți sunt observați la persoanele de un sex mai des decât la persoanele de celălalt sex (de exemplu, infarctul miocardic la bărbați), atunci această egalitate este încălcată Adulții se îmbolnăvesc mai des decât copiii SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Cea mai mare incidență a fost înregistrată în rândul persoanelor de - de ani, cu o vârstă medie a pacienților de de ani Nu există statistici privind apariția la copii, deoarece boala rămâne nerecunoscută la ei sau este considerată o patologie psihică La copii, RSD este benign În % din cazuri, există un factor predispozant clar la dezvoltarea RSD Care sunt factorii care predispun la dezvoltarea RSD? Factori provocatori Trauma Arsuri chimice fracturi lacerații Daune accidentale șoc de coajă Entorse ale tendonului Imobilizare (gips) infarct miocardic Accident vascular cerebral și alte leziuni ale sistemului nervos central Boli pleuro-pulmonare Chirurgie (în special pentru sindromul de tunel carpian și neuromul Morton) Factori predispozanți Diabet hiperparatiroidism hipertiroidism scleroză multiplă arsuri electrice Postherpetică Patologia coloanei cervicale Injecții subcutanate Medicamente (barbiturice) Afecțiuni maligne Sarcina Boala nervilor periferici Stresul emoțional Distonie neurovegetativă Hipertrigliceridemie Alcoolism Fumatul de tutun Cât timp după un declanșator, cum ar fi o leziune, poate un pacient să dezvolte RSD? RSD se dezvoltă în zile sau săptămâni În aproximativ % din cazuri, boala se manifestă în decurs de luni de la momentul accidentării, dar în multe cazuri RSD a început după luni Ce este sindromul umăr-mână? Acest termen a fost introdus de Dr Otto Steinbrocker în pentru a descrie leziunea concomitentă a umărului observată în RSD a mâinii Există durere difuză în mâna ipsilaterală a articulației umărului, limitarea gamei de mișcare în ea în toate direcțiile Leziunea evoluează uneori spre capsulită adezivă Numiți etapele RSD Steinbroker a fost primul care a împărțit cursul bolii în trei etape Unii autori consideră că este necesar să îl evidențieze pe al patrulea Stadiul (acut) De obicei, durează - luni după dezvoltarea RSD și se caracterizează prin: - durere la un membru sau umăr; - umflarea membrului; - modificări ale culorii membrului; - durere la miscare - osteoporoza precoce la radiografie CAPITOLUL Stadiul (distrofic) Continuă pentru următoarele - luni și se caracterizează prin: - sindrom de durere; - trecerea umflăturii într-un edem dens; - debutul atrofiei țesutului subcutanat și mușchilor membrului afectat; - progresia osteoporozei Stadiul (atrofic) În mod clasic, debutul său este descris la - luni după debutul RSD și se caracterizează prin următoarele caracteristici: - durerea din prima intensitate sau scade; - tesuturile membrelor devin dure (rigide); - umflarea se transforma in ingrosare periarticulara; - pielea devine netedă, lucioasă și parcă întinsă; - apar unghiile casante; - Osteoporoza progresează, apar fracturi patologice Etapa (psihologică) Un pacient netratat sau tratat inactiv poate dezvolta depresie severă, gânduri suicidare și/sau dorința de a fi supus unei intervenții chirurgicale (rezultând durere crescută) Deși stadializarea unei boli este utilă, uneori este dificil de clasificat un stadiu la un anumit pacient Foarte des, etapele și se contopesc sau trec una în alta și invers La unii pacienți, boala poate rămâne într-o etapă luni sau ani, în timp ce la alții progresează rapid de la stadiul la stadiul Eficacitatea tratamentului în stadiile incipiente este mai mare decât în etapele ulterioare Ce factori pot susține evoluția bolii în etape? Devreme: zile-saptamani Intermediar: luni Tarziu: ani Anat - factori anatomici (afectarea asociată cu apariția RSD); PS - factori psihologici; Sistem - factori sistemici și boli concomitente, precum diabetul zaharat, accidentul vascular cerebral sau infarctul miocardic; Curtea - litigii, cereri de daune, despăgubiri pentru lucrător și alte forme de venit secundar (De la: Amadio R C , Mackinnon S E , Merrit W H et al Sindromul distrofiei simpatice reflexe: Raportul de consens al unui comitet ad-hoc al Asociației Americane pentru Chirurgia Mânii privind definiția sindromului distrofiei simpatice reflexe Plast Reconstr Surg , : ) , ; cu permisiune ) I Descrieți leziunea bilaterală în RSD Afectarea bilaterală la pacienții cu RSD apare, conform diferiților autori, în - % din cazuri, în funcție de metoda de diagnostic și de criteriile utilizate Utilizarea unui algometru pe articulația afectată relevă prezența patologiei pe ambele părți la aproape toți pacienții, în timp ce scintigrafia osoasă relevă o leziune bilaterală în doar % din cazurile de DSR Există mai puține semne și simptome pe partea leziunii secundare decât pe partea primară Leziunea bilaterală este de obicei simetrică, SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR cu aceleași zone implicate, dar pe partea leziunii secundare, se observă un model heterogen, neregulat de modificări Există semne radiografice evidente de RSD pe radiografii? Tabloul radiologic caracteristic în RSD include umflarea țesuturilor moi, scăderea pete sau pete a densității osoase (osteopenie) Aceste fenomene devin evidente atunci când se compară radiografiile părților afectate și cele contralaterale Tabloul radiologic din RSD a fost descris pentru prima dată de Sudek în și este adesea denumit atrofia lui Sudek Osteopenia spotată facilitează diagnosticul, dar apare la mai puțin de jumătate dintre pacienți Raze X mărite ajută la identificarea a cinci tipuri de resorbție osoasă: Subțierea zonei trabeculare a osului în zona metafizei, care arată ca o panglică, neregulată sau osteoporoză periarticulară Resorbția subperiostală a stratului cortical al osului, care se exprimă prin denivelări, margini ondulate la exteriorul diafizei Resorbția osoasă endostală - margini neuniforme ale endostului și modificări ale grosimii stratului cortical al osului Resorbtie intracorticala - striatie excesiva sau prezenta unor tuneluri in stratul cortical al osului paralel cu axul longitudinal al acestuia Eroziunile subcondrale și periarticulare, identificate ca zone periarticulare mici cu densitate redusă și fisuri intraarticulare în osul subcondral Radiografia mâinilor RSD al mâinii stângi Observați osteoporoza periarticulară semnificativă în comparație cu brațul drept Care sunt semnele RSD în timpul scintigrafiei? Rezultatele unei scintigrafii osoase în trei faze folosind tehnețiu- m-per-technetat diferă în funcție de stadiul bolii În prima etapă, se observă o creștere a vitezei fluxului sanguin și o creștere a depunerilor de sânge cu hiperfixare precoce sau întârziată (în % din cazuri, este detectată patologia) OMC CAPITOLUL Într-un stadiu de roi, fluxul sanguin și depunerea de sânge sunt normalizate, dar hiperfixarea precoce sau întârziată persistă În acest stadiu al bolii, patologia este detectată în % din cazuri În a treia etapă a bolii, există o scădere a fluxului sanguin și a depunerilor de sânge, iar un număr mic de pacienți au hiperfixare precoce sau întârziată Astfel, scintigrafia face posibilă detectarea patologiei în stadiile incipiente ale RSD, iar odată cu progresia bolii, rezultatele acesteia devin normale, ceea ce nu exclude diagnosticul RSD Cum se utilizează termografia pentru a diagnostica RSD? Unii autori consideră că termografia în infraroșu este cea mai sensibilă metodă de diagnosticare a RSD (precizie de %) Această metodă vă permite să înregistrați modificări ale temperaturii corpului și un mic gradient de temperatură în diferite zone ale pielii Dacă inervația simpatică este perturbată în timpul RSD, termograma arată zone calde și reci, de obicei de-a lungul zonelor afectate Majoritatea pacienților cu RSD experimentează o scădere a temperaturii țesuturilor subcutanate, deși unii experimentează și o creștere a temperaturii Alți autori vorbesc despre nespecificitatea rezultatelor termografiei Leziunile vasculare care nu au legătură cu anomalia sistemului simpatic dau și "răceală" regională În plus, hiperfuncția sistemului simpatic nu este o condiție prealabilă pentru diagnosticul RSD, iar pacienții pot avea niveluri normale sau subnormale de activitate simpatică Biopsiile sinoviale relevă semne tipice de RSD? RSD este o problemă artritică Articulația afectată pare să fie mai dureroasă decât țesuturile din jur Synovia s-a dovedit a fi anormală în acest caz Semnele RSD includ edem sinovial, proliferarea și tulburarea celulelor de căptușire a articulațiilor sinoviale, proliferarea capilară, fibroza sinovială profundă și, rareori, infiltrarea celulelor inflamatorii cronice (în principal limfocite) Care este fiziopatologia RSD? Întrebare controversată De-a lungul anilor, cauzele caracteristicilor specifice ale RSD (de exemplu, alodinie, implicare bilaterală) au fost explicate variat Durerea condiționată simpatic a fost explicată prin afectarea părților centrale și periferice ale sistemului nervos simpatic Cu toate acestea, nu există o teorie general acceptată pentru a descrie RSD Ca urmare a combinării diverselor ipoteze, apare următoarea imagine Nervii aferenți constau din fibre A (a, ( , b) și fibre C (nociceptori polimodali) Fibrele A sunt implicate în principal în conducerea sensibilității nedureroase (cu excepția fibrelor A-b) Fibrele C transmit durerea la ele Fibrele A sunt mielinizate, iar semnalul care curge prin ele se mișcă mult mai repede decât prin fibrele dureroase nemielinice Wall și Melzach (Wall, Melzach) au propus o teorie a porților de control, conform căreia celulele cornului dorsal al măduvei spinării pot modula transmiterea informațiilor senzoriale Impulsurile care au trecut prin aceste "porți" determină cantitatea de excitare a "sistemului de acțiune" sau a neuronilor intercalari spinali Anumite straturi ( și ) ale cornului posterior conțin diferite tipuri de fibre care conduc stimuli nocivi și non-nocive către creier, în funcție de informațiile care provin din sistemul nervos periferic și central Se crede că fibrele A stimulate inhibă trecerea informației IX Legea SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Nociceptori poligonali de tip C, până când magnitudinea descărcărilor de fibre C depășește pragul de conducere După aceea, informațiile despre durere vor trece prin "poarta" mai departe Acest sistem funcționează în așa fel încât atingerea obișnuită să nu fie percepută ca un stimul dureros Sub influența stimulilor, nociceptorii poligonali sunt eliberați neuropeptidă (substanța P) în jurul receptorului în locul în care a început stimularea durerii Substanța P este un factor antiinflamator și provoacă eliberarea histaminei, migrarea neutrofilelor, vasodilatația și creșterea permeabilității capilare, eliberarea de bradikinină, care la rândul său stimulează producția de prostaglandine Astfel, stimularea fibrelor dureroase induce un răspuns inflamator Afectarea nervilor aferenți poate avea două rezultate Fibrele A mielinizate nu vor transmite informații către cornul dorsal al măduvei spinării fără a acționa ca un neuron inhibitor Fibrele C nemielinice se comportă în sens invers Se descarcă spontan în impulsuri, devenind sensibile la anumite substanțe chimice, cum ar fi norepinefrina din fibrele simpatice Stimulul dureros este condus către cornul posterior Stimulii dureroși sunt apoi transportați de-a lungul căilor către creier Fibrele simpatice sunt stimulate, eliberând substanțe chimice care, la rândul lor, excită nociceptorii polimodali, ducând la formarea RSD Descrieți metodele de terapie RSD Stimularea neuronilor inhibitori Fizioterapie Masaj, distragere a atenției (tencuieli cu muștar) Ecografie Stimulator transcutanat al măduvei spinării pentru stimularea nervilor CAPITOLUL Medicamente antiinflamatoare AINS Ketorolac pentru corticosteroizi cu blocaj intravenos regional Blocaj simpatic Lidocaină, mepivacaină, bupivacaină etc , în ganglionul simpatic După bere, bretilium IV, guanetidină sau reserpină Os- și ( -blocante) orale Prazosin Simpatectomie Scăderea concentrației substanței P în nervii periferici capsaicina local Alte mijloace Antidepresive triciclice Calcitonina Fenitoină Carbamazepină Blocante ale canalelor de calciu Terapie psihologică Suport emoțional Evaluarea gradului de depresie și tratamentul acestuia cu psihoterapie și medicamente Relaxare Renunțarea la fumat și alcool Literatură aleasă Amadio R C , Mackinnon S E , Merritt W H et al Sindromul distrofiei simpatice reflexe: Raport de consens al unui comitet ad-hoc al Asociației Americane pentru Chirurgia Mânii privind definiția sindromului de distrofie simpatică reflexă Plast Reconstr Surg , : - , Awerbuch M S, Thermographv - Starea sa actuală de diagnostic în medicina musculo-scheletică Med J Aust , : - , , Demangeat JL, Constantinesco A , Brunot B et al Scanarea osoasă în trei faze în distrofia simpatică reflexă a mâinii J Nuci Med : - , Genant HK, Kozin F , Bekerman C şi colab Sindromul de distrofie simpatică reflexă: o analiză cuprinzătoare folosind radiografie cu detalii fine, absorbție fotonică și scintigrafie osoasă și articulară Radiologie, : - , Janig W , Stanton-Hicks M (eds) Distrofia simpatică reflexă: o reevaluare Seattle, IASP Press, Kleinert H , Cole NM, Wayne L și colab Distrofie simpatică post-traumatică Orthop Clin North Am : - , Kozin F Sindromul distrofiei simpatice reflexe: o revizuire Clin Exp Rheumatol , : - , Kozin F , Genant HK, Bekerman C , McCarty DJ Sindromul distrofiei simpatice reflexe: II Dovezi radiogenografice și scintigrafice de bilateralitate și de accentuare periarticulară A m J Med , : - , SECȚIUNEA a XI-a BOLI NEARCHINĂTOARE ALE APARATULUI MUSCULO-MOTOR Kozin F , McCarty DJ, Sims J , Genant H Sindromul distrofiei simpatice reflexe: Studii clinice și histologice: Dovezi pentru bilateralitate, răspuns la corticosteroizi și implicare articulară A m J Med , : - , Kozin F , Ryan LM, Carerra GF și colab Sindromul distrofiei simpatice reflexe (RSDS): III Studii scintigrafice, dovezi suplimentare pentru eficacitatea terapeutică a corticosteroizilor sistemici și criteriile de diagnostic propuse A m J Med , : - , Cancer TJ, Martin GM, Magness J L Kavanaugh GJ Distrofie simpatică reflexă; Revizuirea a de cazuri minn Med : - , Richards RL Causalgia: O recenzie centenară Arc Neurol : - , Silber TJ, Majd M Sindromul distrofiei simpatice reflexe la copii și adolescenți: Raportul a cazuri și trecerea în revistă a literaturii A m J Dis Child , : - , Steinbrocker O Sindromul umăr-mână A m J Med , : - , Subbarao J , Stillwell GK Sindromul distrofiei simpatice reflexe a extremității superioare: Analiza rezultatului total al managementului a de cazuri Arc Fiz Med Rehabil , : - , XII Tumori și boli asemănătoare tumorilor Deși există mai multe boli cronice care sunt mai paralizante decât cancerul, niciuna dintre ele nu provoacă o asemenea groază Charles Mayo ( - ), CAPITOLUL TUMORI BENIGNE ȘI MALIGNE ALE ARTICULAȚILOR ȘI SINOVIEI Edmund H Hornstein, DO De ce ar trebui medicii să fie conștienți de tumorile care afectează articulațiile și sinovia? Tumorile benigne și maligne care afectează structurile articulare și periarticulare pot semăna cu artrita (o boală inflamatorie) în manifestările clinice Cunoașterea acestor afecțiuni este un factor critic în prevenirea întârzierilor în diagnosticare și a tratamentului ineficient și/sau inadecvat Din fericire, tumorile articulare primare sunt rare, Un tânăr în apropierea articulației degetului notează un singur nod, nedureros, care crește încet Ce fel de tumoră poate fi suspectată? Acest caz este tipic sinovitei vilonodulare pigmentate (PVNS) Această formare benignă este oarecum mai frecventă la femei și este a doua cea mai frecventă cauză (după ganglion) de edem local pe mână și în zona articulației încheieturii mâinii Aceste leziuni nodulare pot fi asociate cu teaca tendonului (caz în care sunt numite tumori cu celule gigantice a tecii tendonului) sau situate în interiorul articulației Ele se găsesc cel mai adesea pe degetele mâinii, apoi în zona articulației genunchiului, încheieturii mâinii, piciorului și degetelor de la picioare PVNS există sub două forme: locală și difuză Cum diferă aceste forme? În forma difuză este afectată întreg sinoviul articulației sau structurile acesteia Sinovia proliferează sub formă de vilozități rigide, ca o ramură cu frunze, și noduli difuzi Ele sunt adesea pigmentate - de la galben închis la maro Cu o formă locală, doar o parte a suprafeței sinoviale este capturată; fara pigmentare; există o proliferare mai mică a vilozităților (comparativ cu difuză) În forma difuză, de regulă, este afectată o singură articulație; cel mai adesea - genunchi Semnele tipice - umflarea și revărsatul - sunt însoțite de disconfort moderat, o scădere a intervalului de mișcare și o creștere a temperaturii locale SECȚIUNEA XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE Care sunt rezultatele analizei lichidului sinovial în PVNS? De obicei, lichidul are un caracter hemoragic pronunțat, ceea ce sugerează prezența acestei boli Descrieți tabloul histologic în PVNS Imaginea microscopică în PVNS este tipică Se remarcă infiltrarea de către leucocite; celule bogate în lipide; celule care conțin hemosiderin; și celule gigantice multinucleate Problema naturii bolii este controversată Analiza ADN indică faptul că forma difuză a PVNS este un neoplasm și nu o leziune locală Cum să tratezi PVNS? Tratamentul chirurgical standard este fie deschis, fie artroscopia Recidivele în PVNS difuze apar frecvent Este condromatoza sinovială (o altă boală articulară benignă) o tumoră? Nu Este mai bine să ne referim la ea ca o leziune metaplazică Boala se caracterizează prin apariția unor focare multiple de metaplazie cartilaginoasă în interiorul sinoviului Aceste focare formează noduli care se pot calcifica sau osifica, adesea definiți ca corpi străini (șoareci articulați) în cavitatea articulară, Cum se diagnostichează condromatoza sinovială? Condromatoza sinovială afectează aproape întotdeauna o singură articulație Cel mai adesea - genunchi, dar apare la șold, gleznă, cot și alte articulații Din punct de vedere clinic, există o scădere semnificativă a intervalului de mișcare în articulația cu crepitus, adesea cu blocaj neașteptat Nu este exclusă o efuziune în cavitatea articulară Daca corpii condroizi sunt calcificati (vezi figura), diagnosticul se poate face prin radiografie Dacă nu, atunci este necesară artroscopia Multiple corpi condroizi calcificați în condromatoza sinovială a genunchiului CAPITOLUL , TUMORI BENIGNE ȘI MALIGNE ALE ARTICULAȚILOR ȘI SINOVIEI Cum să tratăm condromatoza sinovială? Tratamentul constă într-o sinovectomie Dacă această boală nu este tratată, atunci, în ciuda naturii sale benigne, are loc o distrugere locală semnificativă a articulației În cazuri rare, această leziune este dificil de distins histologic de condrosarcom Numiți alte boli benigne asemănătoare tumorilor ale articulațiilor • Lipoamele pot fi în capsula articulară sau sinoviană, dar leziunile intraarticulare adevărate sunt rare • Condromul este o masă izolată de cartilaj benign, localizată de obicei în cavitatea articulației genunchiului • Hemangiomul este o boală intra-articulară rară, care este mai frecventă la copii și adulții tineri De regulă, procesul este localizat în articulația genunchiului Hemangioamele recidivează Diagnosticul se bazează pe rezultatele tomografiei computerizate, imagistică prin rezonanță magnetică sau artrografie • Osteoid-osteomul cu localizare intraarticulară are un curs "neclasic" cu dureri nocturne, care sunt oprite de AINS Involuția tumorală apare spontan în - ani Ce tumoră malignă primară afectează cel mai des articulațiile? Sarcomul sinovial, care reprezintă % din toate sarcoamele de țesut moale Se caracterizează printr-un curs malign pronunțat și afectează adesea extremitățile inferioare la tineri De obicei, tumora apare din țesuturile periarticulare ale articulației genunchiului, deși se poate forma și în cavitatea articulară Cum se manifestă clinic sarcomul sinovial? Creșterea lentă a masei în apropierea articulației este tipică cu simptome minime și aproape fără plângeri ale pacientului Durerea este observată în % din cazuri Calcificarea țesuturilor moi pe radiografiile simple este observată în % din cazuri și este un semn cheie pentru diagnostic (vezi figura) Sarcom sinovial în articulația gleznei Observați calcificarea pete SECȚIUNEA Xlt TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE Ce celule sunt sursa sarcomului sinovial? Histologia acestei tumori poate fi bifazică, cu celule epiteliale grupate în ciorchini, tubuli și acini, distribuite într-o stromă de celule fusiforme Dacă histologia este monofazică, domină celulele epiteliale sau fusiforme Deși tumora se numește sarcom sinovial, studiile ultrastructurale și imunochimice indică o origine epitelială a tumorii Cum să tratați sarcomul sinovial? Care este prognosticul? Tratamentul este agresiv și include intervenții chirurgicale radicale, radioterapie și chimioterapie Prognosticul depinde în mare măsură de dimensiunea tumorii și de momentul diagnosticării acesteia Cauza morții în timpul progresiei bolii este metastazele larg răspândite la plămâni În plus, tumora metastazează cel mai adesea la ganglionii limfatici regionali, oase, piele și creier Supraviețuire la ani pentru sarcomul sinovial Toate tumorile % Tumora cm % Sarcomul cu celule clare este o tumoare rară, extrem de malignă a tendoanelor, ligamentelor și aponevrozelor fasciale, manifestându-se de obicei ca o formațiune cu creștere lentă pe picior Care este legătura sa cu afecțiunile maligne, care sunt adesea considerate cancer de piele? Există dovezi puternice că sarcomul cu celule clare este un tip de melanom malign Acest lucru este confirmat de metodele de colorare imunochimică S- și HMB- , care sunt specifice pentru melanom, prezența melaninei cu colorare specială și premelanozomi caracteristici, detectați cu ajutorul microscopiei electronice Prognosticul acestei boli este nefavorabil Ce tumoră articulară malignă primară este greu de diferențiat de metaplazia benignă a cartilajului și condromatoza sinovială? Condrosarcomul sinovial este o tumoare foarte rară, dar foarte malignă, care poate apărea atunci când condromatoza sinovială este malignă Din punct de vedere histologic, este dificil să-l distingem de o "rudă" benignă Diagnosticul de sarcom este indicat de absența creșterii diferențiate a grupurilor, prezența necrozei și a celulelor fusiforme la periferia tumorii În ce tumori maligne sunt afectate secundar articulațiile? Carcinom metastatic Limfom/mielom Infiltratie leucemica Răspândirea sarcoamelor osoase adiacente Numiți semnele clinice "clasice" ale metastazei carcinomului la articulație • Etiologia cea mai frecventă este cancerul pulmonar și mamar avansat • Înfrângerea unei articulații, cel mai adesea - genunchiul CAPITOLUL TUMORI BENIGNE ȘI MALIGNE ALE ARTICULAȚILOR ȘI SINOVIEI • Revărsatul este de obicei de natură hemoragică • Citologia lichidului sinovial relevă celule maligne în % din cazuri Literatură aleasă Abraham J H , Canoso JJ Tumorile țesuturilor moi și ale oaselor Curr Opinează Rheumatol , : - , Bertoni F , Unni K K , Beabout J W " Sim FH Chondrosarcomas of the synovium Cancer, : - , Brodsky J T, Burt ME, Hajdu SI, et al Sarcomul tendosinovial: caracteristici clinicopatologice, tratament și prognostic Cancer, : - , Burssens A , Dequeker J Tumors of bone În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Slide Atlas de reumatologie Sf Louis, Mosby, : sec , unitatea , - Caldwell DS Sindroame musculo-scheletice asociate cu malignitate În: Kelley WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Caldwell DS, McCallum RM Manifestări reumatologice ale cancerului Med Clin North Am , : - , Docken WP Sinovita vilonodulară pigmentată: o revizuire cu rapoarte de caz ilustrative, Semin Arthritis Rheum , : - , Fam AG Neoplasme ale articulațiilor În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Gebhart MC, Readv J-E , Mankin HJ Tumori despre genunchi la copii Clin Orthoped , : - , Nashitz J E "Rosner I , Rozenbaum M , et al Tulburări reumatice asociate cancerului: indicii pentru neoplazia ocultă Semin Arthritis Rheum , : - , Paley D , Jackson RW Hemangiom sinovial al articulației genunchiului: Diagnostic prin artroscopie Arthroscopy, : - , Ushijima M , Hashimoto H , Tsuneyoshi M , Enjoji M Tumora cu celule gigantice a tecii tendonului (tenosinovită nodulară): Un studiu de cazuri pentru a compara grupul articular mare cu grupul de cifre comune Cancer, : - , Young L , Bartell T , Logan SE Ganglionii mâinii și încheieturii mâinii sud Med J , : - , SECȚIUNEA XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE CAPITOLUL SEMNELE RADIOLOGICE Luis Gonzalez, MD Care sunt caracteristicile radiografice ale unei tumori osoase benigne din punct de vedere histologic neagresive (cu creștere lentă)? Vedere rotunjită a distrugerii osoase Marginile bine definite separate de osul normal din jur sunt un semn al unei tumori cu creștere lentă Stratul cortical intact al osului Cortexul formează de obicei o barieră eficientă în calea creșterii, împiedicând pătrunderea tumorilor neagresive, cu creștere lentă În ciuda subțierii sau extinderii stratului cortical, acesta rămâne intact, iar expansiunea tumorii în țesuturile moi din jur nu are loc Lipsa reacției periostale De obicei, arată ca o singură expansiune omogenă a conturului Nu există modificări periostale agresive, cum ar fi "modelul pielii de ceapă" sau "razele soarelui răsărit" ale sarcomului și osteosarcomului Ewing Creștere lentă Tumorile non-agresive au de obicei mai puțin de cm, iar multe au mai puțin de cm, iar dimensiunea lor se modifică puțin la luni de urmărire Ce tipuri de matrice tumorală există? Ușoară sau chistică (Fig ) Condroid (Fig ) Fibroasă (Fig ) Osteoid (Fig ) Matricea osoasă determină arhitectura internă a leziunii Tumorile pot fi clare sau chistice sau pot produce o matrice care apoi se calcifiază sau se osifică Determinarea tipului de matrice este foarte importantă pentru diferențierea tumorii Tumorile fibroase oferă aceeași îmbunătățire omogenă cu raze X, cunoscută sub numele de "sticlă șlefuită" Tumorile condroide au adesea un focar de calcificare situat central, care este descris de CAPITOLUL SEMNELE RADIOLOGICE mymy ca inelară, fulgioasă, cu pete Tumorile osteoide au conținut radioopac de dimensiuni variabile, aspect homo- sau eterogen Tipuri de tumori osoase primare în funcție de tipul matricei OSTEOID CONDROID FIBROS UșOR Chist osos monolocular Chist osos anevrismal Tumor cu celule gigantice Granulom eozinofil Fibroxantom Displazie fibroasă Encondrom Osteocondrom Condroblastom Fibrom condromixoid Osteom Osteomul osteoid Osteoblastom La un bărbat de de ani cu sângerare rectală, pe o radiografie de craniu în sinusul frontal stâng a fost evidențiată o formare rotundă bine circumscrisă de densitate osoasă crescută Definiți boala Osteom Astfel de tumori se dezvoltă de obicei din zona de formare a osului membranos al sinusurilor paranazale, a osului craniului și a maxilarului inferior Neoplasmele sunt netede, rotunjite și au mai puțin de cm în diametru Deși nu sunt maligne, acestea pot fi însoțite de simptome în funcție de locul apariției Sindromul Gardner este o boală ereditară caracterizată prin următoarea triadă: osteoame multiple, tumori ale țesuturilor moi și polipi de colon Un tânăr de de ani cu plângeri de durere la nivelul piciorului pe timp de noapte s-a dovedit a avea o tumoare radioopacă clar definită cu o zonă largă de scleroză reactivă omogenă în partea superioară a tibiei Ce este? Osteomul osteoid O leziune radioopacă rotundă, bine circumscrisă, cu diametrul mai mic de cm, cu o zonă largă de scleroză reactivă omogenă, este o trăsătură caracteristică a acestei tumori Peste % dintre pacienți se plâng de dureri nocturne care dispar după administrarea de aspirină Zona de deasupra tumorii este adesea sensibilă la palpare Tomografia și tomografia computerizată ajută la identificarea focalizării atunci când acesta este ascuns de zona de modificări reactive din jurul acestuia Odată cu îndepărtarea chirurgicală incompletă a focarului, se observă recurența durerii În timpul operației, focalizarea este contrastată cu radionuclizii, iar apoi radiometric este posibil să se determine cu exactitate localizarea tumorii, deoarece radionuclizii se leagă de ea Este de SECȚIUNEA XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE vă permite să eliminați complet neoplasmul Osteomul osteoid se observă cel mai adesea pe femur și ocazional pe procesele posterioare ale vertebrelor Descrieți trăsăturile caracteristice ale condroblastomului Condroblastomul este o tumoare excentrică, lobulată, fin delimitată, identificabilă prin prezența unei scleroze marginale fine și discrete Matricea internă arată ca niște pete, linii punctate de calcificare, indicând tipul condroid al acestei tumori Condroblastomul este o tumoare condroidă neagresivă care apare din epifiza unui os Alte tumori neagresive de origine similară sau care traversează fiza și implică glanda pineală sunt chistul osos anevrismal și tumora cu celule gigantice CAPITOLUL SEMNELE RADIOLOGICE Un bărbat de de ani cu dureri la picior are o tumoare osoasă arătată pe o radiografie Ce este această tumoare? Osteocondrom Această excrescere osoasă apare de obicei din regiunea metafizare a oaselor lungi, cum ar fi femurul sau tibia Această tumoare are o tulpină care este îndreptată din articulația adiacentă de-a lungul cursului ligamentelor sau tendoanelor Osteocondromul este o continuare a osului părinte și conține atât elemente corticale, cât și medulare Calcificarea neuniformă este asociată cu capacul cartilaginos al tumorii Diametrul operculului este de obicei mai mic de cm Dacă este mărit, slab vizibil sau se observă calcificarea neuniformă, atunci trebuie presupusă malignitatea tumorii De asemenea, trebuie suspectată transformarea în prezența unei dureri inexplicabile (de exemplu, cu leziuni osoase, dar fără fracturi patologice sau compresie a nervilor și a vaselor), prezența maselor de țesut moale sau tumora care continuă să crească dincolo de fize la pubertate Frecvența transformării maligne a unei tumori în condrosarcom variază de la la %, în funcție de dacă tumora este multiplă sau singură Osteocondromatoza multiplă sau aclazia diafizară este o tulburare autosomal dominantă O femeie de de ani are umflarea nedureroasă a degetului (vizibilă la radiografie) Ce este o leziune osoasă? Encondrom Această luciditate bine circumscrisă, conturată geografic este situată excentric în interiorul diafizei falangei proximale Conturul lobular este tipic pentru tumorile cartilajului, la fel ca și calcificarea punctată, fin circumscrisă Adesea există eroziuni ale endostului și proeminențe ale cortexului osului Encondromul este cea mai frecventă tumoră neagresivă a mâinii Peste % din encondroma sunt localizate în diafiza oaselor tubulare scurte, tubulare SECȚIUNEA XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE ty oasele mâinilor și picioarelor Cu un proces tumoral în oasele tubulare lungi, metafiza este locul apariției acestei tumori Transformarea malignă se observă în % din encondromele solitare, de obicei cu leziuni ale oaselor tubulare lungi sau plate Encondromatoza (boala Ollier [OLier]) este o boală rară, neereditară, caracterizată printr-o leziune larg răspândită, predominant la jumătatea corpului, cu multiple encondromame, localizate asimetric Se remarcă adesea scurtarea și deformarea oaselor lungi afectate legate de boală Transformarea malignă a uneia dintre tumorile din sindromul Ollier nu este neobișnuită, se observă la - % dintre pacienți Sindromul Maffucci este o tulburare rară de displazie mezodermică congenitală, caracterizată prin enchondromatoză și hemangioame ale țesuturilor moi La un copil de ani cu antecedente de leziune la picior, în partea inferioară a tibiei s-a evidențiat o leziune ovală, clar definită, de cm, cu eroziunea suprafeței corticale și o margine sclerotică Ce este? Defectul fibros al stratului cortical al osului, sau fibroxantomul, este o constatare frecventă ( - %) la copiii cu vârsta cuprinsă între - ani Această leziune se găsește în principal pe membrul inferior, în special în porțiunea metafizare a articulației genunchiului Structura internă, matricea, seamănă cu sticla mată Masa este necalcificată și este o tumoare fibroasă tipică Această boală nu provoacă plângeri, durează până la ani și se rezolvă spontan Fibromul neosificant este o boală neagresivă similară histologic Este mai des localizat în apropierea articulației genunchiului, crește din cavitatea medulară a osului, spre deosebire de defectul cortical fibros, care provine din stratul cortical al osului Fibromul neosificant este o afecțiune mai rară CAPITOLUL SEMNELE RADIOLOGICE stânga Apare la copiii de o grupă de vârstă mai înaintată ( - ani) și poate atinge dimensiuni mari (> cm) Unii radiologi combină aceste leziuni, referindu-se la ele ca fibroxantoame O femeie de de ani cu antecedente de pubertate precoce are o leziune prezentata pe o radiografie Ce este? Displazia fibroasă (FD) Leziunile extinse cu contururi geografice și o matrice omogenă de sticlă șlefuită și o crustă groasă de țesut osos reactiv sunt manifestări tipice ale acestei boli Ca și în acest caz, se găsesc de obicei extensia osoasă corticală și deformări, îndoituri sau deformări în varus (deformarea ciobanului) SECȚIUNEA XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE Ha") Din punct de vedere histologic, displazia fibroasă este o formațiune fibro-osoasă Osul normal este înlocuit cu țesut fibros patologic în cadrul trabeculelor localizate anormal Această imagine a dat motive să credem că displazia fibroasă este mai mult o încălcare a creșterii și dezvoltării osului decât o adevărată tumoare Aproximativ - % dintre pacienții cu FD prezintă leziuni multiple, de obicei localizate la femurul și tibia craniului, mandibulei și coaste Sindromul MacCune-Albright este diagnosticat prin prezența unei triade de caracteristici: leziuni osoase multiple (predominant displazie fibroasă unilaterală), pete cafe-au-lait cu margini zimțate ("Main Bank") și disfuncție a sistemului endocrin, în special precoce pubertate Un băiețel de ani a fost rănit în timp ce juca fotbal Radiografia evidențiază limpezirea radiografică cu subțierea moderată a stratului cortical al osului, extinzându-se spre umăr Ce este această educație? Chist osos cu o singură cameră (simplu) Este posibil să se constate o zonă îngustă de tranziție a unei formațiuni patologice într-un os normal de-a lungul unei margini sclerotice subțiri clar distinse Matricea internă este o cavitate sau un chist Pe verticală, densitatea osoasă a formațiunii patologice este mai mică, ceea ce poate fi locul unei viitoare fracturi patologice Un chist osos unilocular, de regulă, se găsește în oasele lungi, în special în capetele proximale ale humerusului și femurului (mai mult de %) și reprezintă mai mult o încălcare a creșterii plăcii fizei decât un neoplasm adevărat Tratamentul precoce, inclusiv îndepărtarea chirurgicală (chiuretajul) chistului și înlocuirea cavității cu os normal sau injecții cu steroizi, ajută la prevenirea fracturilor patologice multiple și a scurtării și deformării ulterioare a membrului Pe radiografie, efectul pozitiv al tratamentului se manifestă printr-o scădere a dimensiunii formațiunii, o creștere a densității radiologice a acesteia și o îngroșare a stratului cortical adiacent al osului CAPITOLUL SEMNELE RADIOLOGICE Un bărbat de de ani se plânge de durere în zona articulației încheieturii mâinii Radiografia arată o masă litică semnificativă care se extinde până la suprafața articulară și surprinde epifiza și metafiza capătului distal al radiusului Partea corticală a osului este subțiată Matricea internă este goală, cu un model trabecular foarte fin Ce diagnostic se poate pune? Tumora cu celule gigantice Aceste tumori se diferențiază de un chist osos anevrismal prin prezența unei tendințe de apariție la indivizii cu dezvoltare scheletică completă (închiderea zonelor de creștere) și printr-o leziune semnificativă a epifizelor Radiografiile simple sugerează implicarea țesuturilor moi, dar numai tomografia computerizată și imagistica prin rezonanță magnetică oferă cartografierea precisă a locului și determinarea extinderii tumorii de-a lungul osului și întinderea țesuturilor moi peste acesta înainte de efectuarea rezecției Prognosticul în prezența unei tumori cu celule gigantice este imprevizibil: în - % din cazuri, tumora recidivează, în - % se transformă într-una malignă S-au observat metastaze la locuri îndepărtate de tumora primară, cum ar fi plămânii Un băiețel de ani se plânge de durere la picior Pe radiografie, se notează "umflarea *" a stratului cortical al metafizei peronei Ce este această tumoare? Chist osos anevrismal Această tumoră osteolitică cu trabecule rare provine din metafiza peroneuului Stratul cortical al osului este semnificativ extins sau "umflat" Dacă stratul cortical este slab distins și există o suspiciune de expansiune a tumorii în țesuturile moi, atunci apar semne formidabile ale unei tumori cu răspândire rapidă Deși un chist osos anevrismal este benign, deseori imită o tumoare malignă Poate apărea după un traumatism sau ca reacție la o leziune osoasă preexistentă, posibil din cauza compromisului hemodinamic local (de exemplu, obstrucție venoasă) SECȚIUNEA XII TUMORI ȘI BOLI ASEMNALE TUMORALE şi fistule arteriale) Cavitățile pline de sânge ale unui chist osos anevrismal sunt detectate doar cu ajutorul imagisticii prin rezonanță magnetică, care permite contrastarea interfeței lichid-lichid Granița este formată prin depunerea de eritrocite în partea lichidă a sângelui Aproximativ - % din chisturile osoase anevrismale se găsesc în oasele lungi, care decurg din metafiză Aceste chisturi se formează adesea în partea posterioară a corpurilor vertebrale, unde sunt greu de distins de alte mase neagresive (de exemplu, osteoblastoame și tumori cu celule gigantice) La un bărbat de de ani care se plângea de durere de cap, la o scanare a craniului a fost găsită o singură formațiune litică, parcă ștampilată Ce este? Granulomul eozinofil (EG) Trăsăturile sale caracteristice sunt un bine definit, "ștampilat", cu o formațiune de matrice ușoară pe bolta craniană Adesea, marginile par teșite a doua oară datorită implicării atât a plăcilor exterioare, cât și a celor interioare ale osului plat în proces Când maxilarul inferior este afectat, o încălcare a funcției de susținere a osului duce la fenomenul "dinților plutitori" Când metafiza sau diafiza oaselor tubulare lungi sunt implicate în proces, se formează dinții în endost și un periost lamelar îngroșat extins (reacție reactivă) În plus, EG este una dintre cauzele prăbușirii complete a corpului vertebral într-o stare patologică cunoscută sub numele de vertebră plată CAPITOLUL SEMNELE RADIOLOGICE Radiografia plană rămâne metoda de alegere pentru diagnostic, deoarece - % din EG nu captează radionuclizi și mai mult de % arată ca zone "reci" de captură redusă patologic Bolile Letterer-Siwe și Hand-Christian-Schuller sunt sindroame EG și diferă în spectrul de afectare a oaselor și a organelor interne Boala Letterer-Seavy este o formă acută de EG care se prezintă cu diseminare rapidă și prognostic prost De obicei este depistată la vârsta de ani și chiar mai devreme, provocând leziuni osoase, hepatosplenomegalie și, ocazional, leziune interstițială - "plămân de fagure" Pacienții mor în decurs de - ani din cauza sângerării sau sepsisului Boala Hand-Christian-Schuller (o formă extrem de variabilă de EG) este asociată cu diseminarea cronică a formațiunilor osoase Odată cu dezvoltarea sa la un copil în vârstă de - ani, afectarea organelor interne se manifestă prin diabet zaharat și exoftalmie De la la % din cazuri se termină cu deces Literatură aleasă Hudson T M Corelația radiologie-patologică a leziunilor musculo-scheletale Baltimore, Williams & Wilkins, Resnick D Imagistica osoasă și articulară Philadelphia, WB Saunders, Resnick D , Niwayama G Diagnostic of Bone and Joint Disorders Philadelphia, WB Saunders, Wilner D Radiologia tumorilor osoase și a tulburărilor asociate Philadelphia, WB Saunders, XIII Boli reumatice la copii Cum să lupți pentru viață, părinții învață multe de la copiii lor Muriel Spark (n ), "Mângâietoare" CAPITOLUL Tag N Finkel, M D , Ph D Care este diagnosticul diferenţial al artralgiei la un copil? Bolile reumatice din copilărie nu sunt rare și includ aproximativ boli însoțite de artrită sau alte leziuni ale sistemului musculo-scheletic Diagnosticul diferențial este ușor de făcut urmând bine-cunoscuta frază mnemonică "De pacient este DE VICTIM" (Boln - Victimă) Pentru a acoperi toate bolile în întregime, se utilizează combinația DE VICTIMNS D - Droguri (droguri): boala serului E - Endocrin (Patologie endocrină): hipercortizolism; hipotiroidism V - Vascular / hematologic (Boli ale vaselor de sânge / sânge): vasculită; anemia celulelor secera; hemofilie I - Infecțioase/postinfecțioase (Boli infecțioase/complicații): bacteriene: osteomielita; discita (inflamația discurilor intervertebrale); artrită septică; viral: sinovita "toxică"; sinovita "tranzitorie"; complicație a vaccinării împotriva rubeolei; infecție cu HIV C - Colagen vascular (colagenoza/vasculita): artrita reumatoidă juvenilă; artrita psoriazică juvenilă; artrită reactivă; boli inflamatorii intestinale; SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII febră reumatică (reumatism); lupus eritematos sistemic; dermatomiozită; boala mixtă a țesutului conjunctiv; vasculită; sclerodermie; febră mediteraneană familială; sarcoidoza T - Probleme traumatice/ortopedice/mecanice (tulburări traumatice/ortopedice/de mișcare): condromalacia rotulei; osteocondrită exfoliantă; osteom osteoid; boala Osgood-Schlatter (osteocondropatia tuberozității tibiei); deplasarea epifizei capului tibial; boala Legg-Calve-Perthes (osteocondropatie a capului femural); sindromul de hipermobilitate articulară I - Idiopatic (Idiopatic): distrofie simpatică reflexă; fibromialgie; sindromul durerii în creștere M - metabolice (tulburări metabolice): mucopolizaharidoze; mucolipidoze; rahitism (lipsa vitaminei D) N - Neoplazic (procese tumorale): leucemie; neuroblastom; tumori osoase; tumori ale membranei sinoviale; tumori metastatice S - PSychoSomatic (Tulburări psihosomatice): convulsii isterice/de conversie; frica de școală Care sunt caracteristicile artralgiilor de etiologie organică și anorganică? cauze organice Durerea apare zi și noapte Durerea apare în weekend și în timpul vacanțelor școlare Durerea este atât de puternică încât copilul este forțat să întrerupă jocul sau altă activitate incitantă Durerea este localizată în articulație Unilateral Copilul schiopătează sau refuză mers pe jos Tulburări funcționale Durerea apare doar noaptea Durerea apare predominant în zilele de școală Copilul continuă să ducă o viață normală Durere localizată între articulații Bilaterală Mersul copilului nu se schimbă CAPITOLUL Descrierea durerii se pretează la explicații logice din punct de vedere anatomic Descrierea durerii este ilogică, adesea teatrală și nu coincide cu procesele anatomice sau fiziologice cunoscute Care sunt semnele anamnestice ale artralgiilor de etiologie organică și anorganică? Organic Semnele unei boli sistemice includ pierderea în greutate, febră, transpirații nocturne, erupții cutanate și diaree Anorganic Din toate punctele de vedere, un copil sănătos, pot exista tulburări nevrotice minime în anamneză Tulburări funcționale Nu există semne obiective ale bolii sau sunt detectate tulburări neurovasculare minime, cum ar fi răceala sau marmurarea pielii membrului afectat Enumerați datele unei examinări obiective care confirmă etiologia organică sau anorganică a artralgiei cauze organice Durere locală Roşeaţă Umflătură Restricționarea mișcării membrului afectat din cauza durerii sau contracturilor Slăbiciune musculară sau atrofie musculară detectabilă în mod obiectiv Semne ale bolii sistemice: febră, erupții cutanate, paloare, limfadenopatie, hepatosplenomegalie Ce analize de laborator sunt utile în diagnosticul diferenţial al artralgiei? CERCETARE BOLI DETECTE Test clinic de sânge, inclusiv număr de trombocite Viteza de sedimentare a eritrocitelor Leucemie Boli infecțioase ale oaselor, articulațiilor, mușchilor Boli sistemice ale țesutului conjunctiv Infecții Inflamația vezicii biliare Boli sistemice ale țesutului conjunctiv Tumori Radiografie Diverse tumori osoase benigne si maligne Osteomielita (cronica) Discita (stadii tardive) Fracturi Scolioza Rahitism Deplasarea epifizei capului tibial Boala Legg-Calve-Perthes Leucemie Scanarea osoasă cu radioizotopi Osteomielita (acută și cronică) Discită Osteom osteoid Tumori și metastaze osoase maligne Necroză osoasă din cauza aportului insuficient de sânge Distrofie simpatică reflexă SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII CERCETARE BOLI DETECTE Activitatea musculară Boli inflamatorii ale mușchilor (idiopatice sau virale) enzime serice Distrofii musculare ale sângelui Rabdomioliză Cum se ia în considerare numărul articulațiilor afectate în diagnosticul diferențial al artritei? Datele care ajută la clarificarea etiologiei artritei sunt următoarele: durata bolii în momentul mergerii la medic, sexul și vârsta copilului, natura debutului bolii, gradul de implicare a articulației în procesul patologic Diagnosticul diferențial al poliartritei diferă semnificativ de cel al monoartritei sau al oligoartritei De exemplu, artrita reumatoidă juvenilă (JRA) este cea mai frecventă cauză a monoartritei cronice, în special la fetele sub ani MONOARTRITĂ POLIARTRITĂ Острое начало моноартрита Ревматическое заболевание на ранней стадии ЮРА в форме олигоартрита Серонегативная спондилоартропатия Артрит вследствие инфекционного заболевания Септический артрит Реактивный артрит Злокачественные новообразования Лейкозы Нейробластома Гемофилия Хронические моноартриты ЮРА в форме олигоартрита Ювенильный анкилозирующий спондилит Ювенильный псориатический артрит Ворсинчато-узловой синовит Саркоидоз Серонегативная спондилоартропатия Ювенильный анкилозирующий спондилит Ювенильный artrita psoriazica Artrita in boala inflamatorie intestinala Lupus eritematos sistemic Poliartrita datorata bolii infectioase Boala Lyme Artrita reactiva Alte sarcoidoze Sinovita hipertrofica familiala Mucopolizaharidoze De la: Cassidy J T, Petty R E Manual de reumatologie pediatrică, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, Cum poate ajuta schimbarea naturii sindromului durerii în timpul zilei la diagnosticarea artritei? Rigiditatea și durerea cu mișcare în articulațiile afectate, care apar imediat la trezire (rigiditatea matinală) și după perioade de repaus prelungit (sindrom de jeleu - umflarea articulației după imobilitate prelungită) sunt constatări clasice în artrita de etiologie inflamatorie Rigiditatea matinală se rezolvă după tratamente termice sau mișcare în articulația afectată Durata rigidității matinale este un indicator excelent al severității artritei și al eficacității terapiei Dimpotrivă, dacă durerea în articulație este rezultatul unei leziuni, atunci sindromul dureros va crește până la sfârșitul zilei și va depinde de sarcina fizică a articulației afectate În cele din urmă, durerile nocturne și/sau trezirea din durere sunt un semnal al pericolului prezenței unui neoplasm sau a unei patologii mai puțin grave - sindromul "durere în creștere" Enumerați semnele sinovitei Semnele sinovitei (inflamația membranei sinoviale a articulației) sunt aceleași ca în cazul oricărei inflamații: CAPITOLUL tumoră (umflare); caiog (creșterea temperaturii locale); rubor (roșeață); dolor (durere în repaus și cu mișcare în articulația afectată) Care sunt caracteristicile inflamației cronice? • Infiltrarea celulară prevalează asupra proceselor exudative • Procesele de distrugere și restaurare a țesuturilor decurg în paralel • Infiltratul celular este format din celule polimorfonucleare, celule mononucleare și derivații acestora Ce boli reumatice provoacă înroșirea persistentă a articulațiilor afectate? Artrită septică, reumatism (febră reumatică) și tumori maligne Înroșirea articulațiilor în JRA și alte boli reumatice apare foarte rar și servește drept semnal pentru a exclude, în primul rând, bolile de mai sus Artrita în febra reumatică se distinge printr-o natură migratorie și severitatea durerii, adesea necorespunzătoare severității leziunilor articulare în timpul unei examinări obiective (adică severitatea umflăturii articulației și limitarea mișcării în aceasta) I Cum ajută studiul lichidului sinovial la clarificarea etiologiei artritei la un copil cu umflare a articulațiilor? GRUP/BOALA NUMĂRUL WBC (în mi PMN Nivel scăzut de glucoză, bacterii De la: CassidyJ T, Petty R E Textbook of Pediatric Rheumatology, rd Philadelphia, WBSaunders, Ce durată a artralgiei stă la baza stabilirii diagnosticului final de JRA? Semnele obiective de sinovită într-o anumită articulație trebuie să persistă timp de sau mai multe săptămâni Cum se determină lungimea picioarelor la un copil? De ce membrul afectat este mai lung decât cel sănătos la un copil care suferă de formă oligo-articulară de JRA? Lungimea membrului inferior se măsoară de la coloana iliacă anterioară superioară până la maleola medială Dacă se dezvoltă contractura articulației afectate, atunci lungimea funcțională a membrului va fi mai mică decât lungimea reală, așa că ambii indicatori trebuie măsurați La un copil cu JRA oligoarticulară, membrul afectat este adesea mai lung decât cel sănătos (mai ales dacă este implicat genunchiul) SECȚIUNEA XIII, BOLI REUMATICE LA COPII comun) Acest lucru se datorează faptului că inflamația care apare la nivel local și eliberarea de citokine determină creșterea fluxului sanguin în membrul bolnav Fluxul sanguin crescut poate duce, de asemenea, la dezvoltarea unei "macroepifize" Diferența de lungime a picioarelor duce la formarea unui mers anormal, iar dacă diferența este mai mare de cm, aceasta trebuie corectată prin creșterea tocului la pantofii purtați pe piciorul sănătos Un membru scurt, neafectat, ajunge de obicei treptat din urmă pe cel bolnav, de îndată ce glanda pineală implicată în inflamație epuizează posibilitățile de creștere ulterioară În plus, mușchii pot fi implicați în procesul patologic în forma oligoarticulară a JRA Este important de menționat că la un pacient care suferă de artrită a articulației genunchiului, mușchii coapsei sau ai gambei pot fi afectați; iar masa musculară a unui membru bolnav rareori "prinde din urmă" în creștere cu un mușchi sănătos, mai ales dacă artrita a început în primii șase ani de viață Descrieți cele trei forme clinice de JRA OLIGOARTRITIC (OLIGO-ARTICULAR) SISTEMIC (BOALA STILL) Incidență % % % Numărul afectat > M M > F Plângeri Creșterea treptată a durerii în regiunea genunchiului Este dificil pentru pacient să urce scările, el este forțat să stea cu picioarele întinse Durere localizată în zona tuberozității tibiei și agravată de efort Date despre lentile - Dureri la presiune Dureri și umflături la nivelul locului Examenul patelar Slăbiciune a cvadricepsului femural Blocaj articular Revărsat intraarticular al atașamentului tendonului cvadricepsului Datele studiilor instrumentale Pe radiografie, edem de țesut moale, îngroșarea cartilajului care acoperă tuberozitatea din față, fragmentarea tuberozității De: CassidyJ T, Petty R E Manual de reumatologie pediatrică, rd Philadelphia, WB Saunders, SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII Ce copii au un risc crescut de infectare cu HIV? Copiii mamelor infectate cu HIV Adolescenți care sunt promiscui sexual Adolescenți care se injectează droguri Pacienții cu hemofilie Manifestările infecției cu HIV la copii pot fi de la piele, mușchi, articulații În plus, copilul poate avea febră de cauză necunoscută (FUE, febră de etiologie necunoscută), hspatosplenomegalie și alte plângeri pseudoreumatice Limfadenopatia generalizată și trombocitopenia sunt, de asemenea, simptome caracteristice acestei boli Descrieți sindroamele "durere în creștere" din copilărie: sindromul durerii în creștere, fibromialgie primară, distrofie simpatică reflexă (RSD) SINDROMUL DUREREI ÎN CREȘTERE PRIMAR RSD FIBROMIALGIE Vârsta debutului bolii Raportul sexelor Plângeri - ani In aceeasi masura Pentru dureri severe, profunde, cu crampe în regiunea coapsei sau a piciorului inferior, care apar seara sau noaptea și nu apar niciodată dimineața Durerile sunt de natură bilaterală și dispar după masaj sau administrarea de analgezice Adolescent și tineresc W " M Slăbiciune generală, iritabilitate, depresie, tulburări de somn Copilărie târzie, adolescență și tinerețe W " M Pentru durerile acute superficiale si profunde la nivelul extremitatilor distale, agravate de miscari pasive si active căpușe Datele examenului fizic Fara caracteristici Durere în anumite puncte la palpare ( zone dureroase care persistă timp de luni) Durere difuză, umflare, răceală și marmorare a membrului Poziția neobișnuită a membrului afectat Rezultatele cercetării Cercetare de laborator vaniya în limite normale Cercetare de laborator Osteoporoza patologica în cal rezultă la norme scintigrafie osoasă radioizotopică labo- studiile de cercetare sunt în limitele normale În: Cassidy J T , Petty R E Manual de reumatologie pediatrică, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, Numiți cauzele durerii la nivelul articulațiilor șoldului în copilărie Sinovita tranzitorie Infecția bacteriană a articulației Necroza aseptică a capului femural (boala Legg-Calve-Perthes) Epifiza deplasată a capului femural Proeminența acetabulului CAPITOLUL Artrită artropatie asociată cu HLA-B YURA Febră reumatică (reumatism) Neoplasme Local Benign (de exemplu, osteomul osteoid) Malign (de exemplu, sarcomul lui Ewing) Sunt comune leucemie Neuroblastom Artrita articulației șoldului este o variantă rară a debutului formei oligoarticulare a JRA Dacă la un copil mic apare durere severă în articulația șoldului, atunci în primul rând ar trebui să se presupună un proces septic sau o displazie congenitală Cu sinovita tranzitorie a articulației șoldului, se poate dezvolta o durere foarte severă, dar procesul se rezolvă de la sine, durând câteva săptămâni; în timp ce toți parametrii de laborator și radiologici erau în limitele normale La vârsta școlară, ar trebui să ne gândim la boala Legg-Calve-Perthes și la o epifiză deplasată a capului femural Spondilita anchilozantă juvenilă la bărbați tineri poate apărea cu afectarea unilaterală sau bilaterală a articulațiilor șoldului, deși articulațiile extremităților distale sunt afectate mai des decât cele proximale Amintiți-vă că durerea de șold poate radia până la genunchi, așa că mai ales la sugari, părinții și pediatrii fac adesea greșeala de a confunda durerea de șold cu durerea de genunchi Care sunt cauzele durerilor de spate în copilărie? Copiii mici se plâng rareori de dureri de spate și gât (comparativ cu adolescenții și adulții), așa că o astfel de plângere trebuie luată foarte în serios Deși osteomielita corpului vertebral este rareori complicată de infecția discului intervertebral, discita acută trebuie totuși exclusă Discita este o boală inflamatorie care se poate dezvolta la orice vârstă; incidență maximă - - ani Poate fi cauzată de agenți patogeni scăzuti (de exemplu, viruși, Staphylococcus aureus, enterobacterii, Moraxella), cu toate acestea, bacteriile și virușii se găsesc rar în materialul de aspirație Caracterizat prin febră, refuz de a merge, postură neobișnuită, mobilitate redusă a coloanei vertebrale, durere locală în regiunea lombară VSH este moderat crescut Radiografiile simple în stadiile ulterioare ale bolii arată mărirea discului În stadiile incipiente, se utilizează scanarea radioizotopilor cu mTc; are loc o absorbţie crescută a izotopului în zonele afectate De asemenea, este necesar să se excludă prezența unei tumori maligne (metastaze, tumori primare ale țesutului osos și leucemie) și spondilita anchilozantă juvenilă (JAS) Cu toate acestea, SJA se manifestă de obicei prin artrita articulațiilor periferice ( % dintre copiii cu SJA), doar % dintre copii se plâng de dureri de spate, rigiditate sau limitarea mișcării la nivelul coloanei vertebrale lombosacrale sau articulațiilor sacroiliace Durerea de spate nu este caracteristică JRA Spondiloliza, cu sau fără spondilolisteză, provoacă dureri persistente de spate Boala Scheuermann sau, mai rar, o hernie de disc provoacă dureri în partea inferioară a coloanei toracice sau lombare SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII Ce medicamente sunt utilizate în tratamentul artritei la copii? MEDICAMENTE DOZA ZILNICĂ (mg/kg greutate corporală) AINS Salicilati kg: , g/m /zi Ibuprofen - Naproxen - Indometacin , - Tol metin - Sulindac kg: - mg o dată Diclofenac - Mijloace de terapie antireumatică de bază Hidroxiclorochina - Auranofin , - , Preparate de aur IM mg/kg greutate corporală/săptămână (maximum mg) Penicilamina Sulfasalazina Metotrexat , - , mg/kg greutate corporală/săptămână sau - mg/mg/săptămână (maxim - mg/săptămână) Corticosteroizi Prednisolon - Terapia cu puls cu metilprednisolon Preparatele de aur (intramuscular) si metotrexat se administreaza o data pe saptamana, nu zilnic Doza de medicament nu trebuie să depășească doza maximă admisă pentru adulți Copilul s-a îmbolnăvit acum o săptămână Plângeri de dureri articulare Roșeață, umflături, febră locală, dureri în zona articulațiilor dezvăluite în mod obiectiv Copilul are febră și refuză să calce piciorul rănit Actiunile tale? Pacientului i se arată o puncție imediată a articulației, care va exclude artrita septică sau osteomielita Trebuie efectuat un frotiu cu colorație Gram și o cultură de lichid sinovial pentru Haemophilus influenzae, Neisseriae gonorhoeae și alte organisme Gram-negative Dacă există suspiciunea de prezență a bacteriilor anaerobe sau a micobacteriilor, atunci sunt necesare culturi pe medii speciale În lichidul sinovial se determină și numărul de leucocite cu un procent de celule, concentrațiile de glucoză și proteine Dacă se suspectează o natură septică a artritei, se efectuează hemoculturi și o căutare a unei posibile surse de infecție (de exemplu, celulita) Agentul cauzal este izolat doar la / dintre copiii bolnavi, prin urmare, în treimea rămasă, diagnosticul se face pe baza datelor clinice și a prezenței puroiului în lichidul sinovial în timpul artrocentezei Cu toate acestea, nivelurile leucocitelor din lichidul sinovial sunt scăzute ( % > % - % - % > % - % Anticorpi la ADN % Nu Nu Nu Nu Nu Anti-Sm % Nu Nu Nu Nu Nu Anti-ribonucleo- % > %, Adesea Nu Rare Rare titru de proteine > : (titru scăzut) (titru scăzut) Anti-centromer Rare Rare - % - % Nu Nu Anti-Ro (SS-A) % Rar Rar Nu % Rar Anti-La (SS-B) % Rar Rar Nu % Rar SJS, sclerodermie sistemică CAPITOLUL BOLI SISTEMICE JUVENILE ALE ȚESUTULUI CONECTIV Ce alți anticorpi (altele decât antinucleari) pot ajuta la diagnosticarea CTD juvenilă sistemică? Anticorpii reactivi cu Scl- nu sunt de obicei testați în spectrul ANA standard, deși se găsesc la - % dintre pacienții cu scleroză sistemică Anticorpii Jo-I și Mi- , care se găsesc la o proporție mică de copii cu dermatomiozită juvenilă, indică un risc crescut de a dezvolta boli pulmonare interstițiale la aceștia Anticorpii citoplasmatici anti-neutrofili (C-ANCA sau P-ANCA) sunt detectați în următoarele vasculite: granulomatoza Wegener, periarterita nodoasă, sindromul Churg-Strauss (angita granulomatoasă alergică), angiita leucocitoclastică și glomerul semilună Ce rol fiziopatologic joacă autoanticorpii în LES? Autoanticorpii la celulele sanguine și la componentele peretelui vascular provoacă modificări ale sângelui, cum ar fi anemie hemolitică acută, trombocitopenie, leucopenie și coagulopatie În plus, complexele antigen-anticorp (antigenul poate fi și ANA) joacă un rol important în patogeneza vasculitei lupice și a nefritei Nefrita lupică este cauzată de depunerea complexelor imune, care includ componente ale sistemului complement, imunoglobuline și ADN din celulele glomerulare deteriorate Tehnicile de eluție și microscopia fluorescentă pot detecta titruri mari de anticorpi la ADN în glomerulii rinichilor Descrieți managementul copiilor cu LES • Dispoziții generale: - consultații, instruire a pacienților; - odihna completa; - masuri de protectie solara; - vaccinare, în special împotriva pneumococului; - protectie impotriva infectiilor • AINS pentru plângeri și simptome legate de sistemul musculo-scheletic • Hidroxiclorochina pentru leziunile cutanate și ca adjuvant la terapia cu glucocorticoizi pentru leziunile sistemice • Glucocorticoizi: - comprimate de prednisolon, - mg/kg/zi; - Terapie cu puls cu metilprednisolon intravenos pentru boala severă și apoi lunar ca terapie de întreținere • Imunosupresoare: - azatioprină, - mg/kg/zi; - ciclofosfamida: - în tablete, - mg/kg/zi; - intravenos, - mg/m /lună Care este patogeneza lupusului neonatal? Lupusul neonatal se dezvoltă atunci când are loc un transfer transplacentar de anticorpi Ig către Ro (SS-A) de la o mamă cu LES sau sindrom Sjögren Cele mai frecvente manifestări sunt erupția cutanată (leziuni de lupus discoid sau eritem inelar ca în lupusul cutanat subacut), trombocitopenia De obicei, aceste semne sunt combinate cu blocarea congenitală a sistemului de conducere al inimii SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII Manifestările cutanate și hematologice sunt trecătoare, de obicei dispar la - luni, în timp ce blocajele sistemului de conducere al inimii rămân pe viață; și poate necesita ritm permanent I Efectuați un diagnostic diferențial al sindromului Sjögren în copilărie Sindromul Sjögren se caracterizează prin uscăciune a membranelor mucoase ale ochilor (keratoconjunctivită sicca) și gurii, carii și oreion Un diagnostic diferențial trebuie pus cu edem parotidian recurent benign și SIDA Ca și la adulți, se efectuează o biopsie a membranei mucoase a buzei inferioare, ale cărei rezultate ajută la identificarea sindromului Sjögren Ca o boală independentă, sindromul Sjögren este rar în copilărie și este de obicei asociat cu un alt CTD, cum ar fi LES sau CTD mixt Ce triadă de simptome este tipică pentru boala Schonlein-Henoch (purpura Schonlein-Henoch, PIPH) în copilărie? purpură Dureri abdominale crampe Artrită HSP începe adesea primăvara, toamna sau iarna Vârsta medie la care apare boala este de ani, frecvența bolii la băieți și fete este aceeași La aproximativ % dintre copii, boala este precedată de o infecție a tractului respirator superior cauzată de diferite microorganisme La % dintre copii, procesul durează - săptămâni, trece de la sine Aproximativ % dintre pacienți recidivă în primul an de boală US- % dintre copii au purpură persistentă cu sau fără leziuni renale Apariția purpurei poate fi precedată de apariția de artrită, edem, umflarea testiculelor și dureri abdominale Enumerați manifestările clinice ale HSP HSP, vasculită sistemică Cu această boală, orice organ poate fi afectat FRECVENȚA (%) LA ÎNCEPUTUL BOLII FRECVENȚA (%) ÎN PERIOADA TârZIE NOTE Purpura Număr trombocite în intervalul normal Edem - - Dureros Artrita - Articulatii mari Leziuni ale organelor digestive - Leziuni renale? - - Leziuni ale sistemului genito-urinar? - Ar trebui să fie diferențiate cu colici Leziune pulmonară? (conform DLco) Perturbarea difuziei CO Sângerare? Rareori duce la moarte Leziuni ale SNC? Foarte rar Cefalee, encefalită, convulsii cosuri Ce manifestări inițiale ale HSP indică un prognostic prost? Melena Erupție cutanată care persistă - luni CAPITOLUL , BOLI SISTEMICE JUVENILE ALE ȚESUTULUI CONECTIV Hematurie cu proteinurie g/zi Boala renală cu insuficiență renală mai mult de % din cazurile de cilindrurie Frecvența afectarii rinichilor crește de , ori Glomerulonefrită cu un rezultat în insuficiență renală în % din cazuri, o scădere a funcției renale cu % în decurs de ani Ce tratament este indicat pentru HSP? • AINS sunt prescrise pentru artrită • Când apare edem, se prescriu steroizi • Durerea abdominală dispare la de ore după utilizarea steroizilor sau spontan • Tratamentul infecției concomitente (de exemplu, cauzată de -hemolitic streptococ de grup A) • Terapie activă pentru copiii cu prognostic prost Descrieți constatările unei examinări obiective a unui copil cu dermatomiozită juvenilă (JDM) JDM - miozită cu erupții cutanate caracteristice și vasculită Slăbiciunea musculară, în special a mușchilor membrelor proximale (umăr și centură pelviană, gât), este simptomul principal al bolii Copilul nu poate efectua testul Gower, nu poate sta în picioare din cauza slăbiciunii musculare Dacă ridicați copilul dintr-o poziție înclinată, atunci capul lui se va abate înapoi din cauza slăbiciunii mușchilor gâtului Pleoapele și fața sunt edematoase, sunt caracteristice edemul periorbitar și eritemul, care are un fel de nuanță "heliotrop" de liliac Elementele eritematoase strălucitoare ale erupției cutanate, cunoscute sub numele de papule lui Gottron, sunt localizate pe suprafețele extensoare ale interfalangiene și metacarpofalangiene, precum și articulațiile cotului, genunchiului și gleznei Aceste elemente se pot ulcera din cauza vasculitei Uneori apar telangiectazii în jurul ochilor și al patului unghial Se pot dezvolta artralgii sau artrită, uneori cu umflături și contracturi ale degetelor din cauza tendosinovitei În JDM severă se găsesc noduli - zone de calcificare Mobilitatea articulațiilor este afectată atât din cauza depunerii de calciu în țesuturile articulației, cât și din cauza leziunilor mușchilor scheletici Cum să distingem slăbiciunea musculară în JDM de slăbiciunea musculară în alte boli? Cu JDM, mușchii secțiunilor proximale sunt afectați predominant; afectarea musculară este simetrică Este dificil pentru un copil să urce scările și să meargă cu bicicleta Unele dintre tehnicile descrise în secțiunea anterioară (de exemplu, manevra Gower) ajută la distingerea adevărată slăbiciune musculară de, de exemplu, slăbiciune datorată epuizării Implicarea mușchilor palatului și faringelui în acest proces provoacă sufocare, tuse și se poate dezvolta pneumonie de aspirație Activitatea enzimelor musculare din sânge crește, dar nu în aceeași măsură ca în distrofiile musculare Este necesar să se determine activitatea tuturor celor patru enzime musculare (aldolază, creatin kinază, AST, lactat dehidrogenază), deoarece numai una dintre ele poate fi crescută Cu ajutorul electromiografiei, sunt detectate denervarea și leziunile musculare inflamatorii Biopsia musculară evidențiază inflamație și/sau necroză a fibrelor musculare, vasculită a vaselor mici SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII Ce forme de vasculită sistemică apar în copilărie? Vasculita se dezvoltă în multe CTD sistemice juvenile, inclusiv HSP, JRA sistemică și LES În % din cazuri, periarterita nodoasă debutează în copilărie și, ca și la adulți, se caracterizează prin erupții cutanate, febră, scădere în greutate, miozită și noduli subcutanați Adesea se dezvoltă leziuni care pun viața în pericol la rinichi, organele digestive, sistemul cardiovascular și sistemul nervos central Vasculita vaselor mari, cum ar fi boala Takayasu, nu se găsește aproape niciodată în copilărie Granulomatoza Wegener la copii poate prezenta manifestări clinice similare cu HSP În dezvoltarea vasculitei la copii, un rol important îl au anticorpii la citoplasma neutrofilelor (anticorpi împotriva enzimelor lizozomale ale neutrofilelor), detectarea lor este utilizată în diagnosticul vasculitei Enumerați criteriile Jones revizuite și modificate pentru diagnosticul de febră reumatică Criterii majore Cardită Poliartrita Coreea Noduli subcutanați Eritem inelar Criterii minore Febră Artralgie Antecedente de cardită reumatică Interval PR prelungit VSH accelerat sau proteină C reactivă crescută Diagnosticul este considerat de încredere în prezența a două criterii majore sau a unuia major și a două criterii minore cu confirmarea obligatorie a unei infecții streptococice anterioare (titru crescut de anti-O-streptolizine, însămânțare din faringe a streptococului β-hemolitic grup A, recent) scarlatina transferată) Când apar principalele semne ale febrei reumatice acute? De regulă, artrita și cardita se dezvoltă în faza acută a bolii, coreea se alătură de obicei mai târziu și poate fi singura manifestare a bolii Eritemul inelar și nodulii subcutanați sunt relativ rare la copii Un copil de ani este bolnav de zile Are febră, simptome de artrită migratorie, din faringe se seamănă streptococ -hemolitic grup A Datele unei examinări obiective a sistemului cardiovascular sunt în limitele normale, nu există modificări la ECG Nu există alte date care să susțină febra reumatică Testele de laborator, inclusiv CBC, ESR, proteina C reactivă și ANA, au fost în limite normale Propuneți un plan de examinare și tactici de conducere a acestui pacient Copilul are un singur criteriu major și unul minor pentru febra reumatică acută, deși artrita post-streptococică este probabilă în aceste prezentări clinice Ca și artrita în febra reumatică, plângerile de durere și mișcarea limitată în articulație adesea nu corespund constatărilor examinării fizice Efectul tratamentului cu salicilați sau cu alte AINS este clar În acest caz, nu există dovezi obiective pentru implicarea cardiacă și nu este nevoie de ecocardiografie, deși acest lucru este discutabil Terapia ar trebui să includă penicilină (pentru igienizarea tuturor focarelor de infecție streptococică reziduală) și salicilați La unii pacienţi după mai mulţi CAPITOLUL , BOLI SISTEMICE JUVENILE ALE ȚESUTULUI CONECTIV săptămâni, când manifestările de artrită / artralgie scad, se dezvoltă cardita, care de obicei decurge benign În general, utilizarea antibioticelor după un prim episod de artrită post-streptococică nu este recomandată, în ciuda posibilității de a dezvolta cardita cu o recidivă a infecției streptococice Ce este sindromul Raynaud? În sindromul Raynaud clasic, degetele își schimbă culoarea de la alb la albastru la roșu Pentru stabilirea diagnosticului este suficientă prezența a două culori Cu sindromul Raynaud sunt afectate doar degetele, mâna în ansamblu nu suferă Degetul mare este implicat în proces mult mai puțin frecvent decât ceilalți Sindromul Raynaud poate fi observat ca leziune primară (boala Raynaud) sau ca sindrom în alte boli (fenomenul Raynaud) Cum să le distingem? Simptomele bolii Raynaud: Femeie; reclamații în termen de ani; datele de examinare obiectivă au fost în limitele normale, inclusiv capilarele patului unghial Nu există răni/defecte pe degete; date din studii de laborator în intervalul normal; absent sau prezent în titruri mici de ANA, fără anticorpi împotriva centromerilor, nucleolilor sau a altor tipuri specifice de ANA Comparați incidența fenomenului Raynaud și a bolii Raynaud la copii și adulți CATEGORIA COPII (%) ADULTI (%) boala Raynaud Fenomenul Raynaud Boli care nu sunt asociate cu afectarea țesutului conjunctiv Artrita reumatoidă juvenilă (sau PR) SLE Sclerodermie Dermatomiozita De la: Cassidy J T, Petty R E Manual de reumatologie pediatrică, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, Fenomenul Raynaud trebuie distins de labilitatea vasomotorie, care este normală, mai ales la fetele tinere De asemenea, trebuie să se distingă de acrocianoză, o tulburare vasospastică rară caracterizată prin răceală și decolorarea albăstruie a mâinilor și picioarelor; această afecțiune se poate datora unei infecții virale Descrieți formele de sclerodermie care apar în copilărie Sclerodermia se caracterizează prin creșterea patologică a formării de colagen, care se depune în piele și rareori în organele interne Sclerodermia localizată este cea mai frecventă în copilărie Sclerodermia localizată poate fi inelară, cu leziuni cutanate simple sau multiple, și liniară, cu afectare a feței, frunții și scalpului (lovitură de sabie) sau extremităților (fâșie) Sclerodermia difuză (scleroza sistemică) poate rămâne limitată pentru o lungă perioadă de timp, apoi se dezvoltă afectarea organelor interne SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII nou Este uneori un element al sindromului CREST (calcificare, fenomen Raynaud, dismotilitate esofagiană, sclerodactilie și telangiectazii) Fasciita cu eozinofilie Ce anomalii în datele de laborator sunt relevate în CTD sistemic juvenil? JURA FORMA SISTEMICA SLE JUDM SCLERODERMA VASCULITA ARF Anemie ++ +++ + + ++ + Leucopenie - +++ - - - Trombocitopenie - ++ - - - - Leucocitoză +++ - + - +++ + Trombocitoză ++ + - + + ANA - +++ + -+ - - Anticorpi la ADN - +++ - - - - Factorul reumatoid - ++ - + + - Anticorpi antistreptococici + - -'- - - +++ Hipocomplementemia - +++ - - ++ - Activitate crescută ++ + + + + - enzime hepatice Activitate crescută - + +++ ++ + enzime musculare Anomalii ale analizei urinei + +++ + + ++ JRA, artrită reumatoidă juvenilă; JDM, dermatomiozită juvenilă; ARF este febră reumatică acută De: CassidyJ T , Petty R E Manual de reumatologie pediatrică, ed a -a Philadelphia, WB Saunders, Care sunt principiile generale pentru tratamentul formelor juvenile de CTD? În ciuda faptului că terapia CTD juvenilă este specifică, există anumite principii pentru tratamentul acestui grup de boli Se folosesc medicamente care suprimă procesele inflamatorii și imunitare Principalele direcții ale acțiunii lor sunt căile de metabolism ale acidului arahidonic și celulele sistemului imunitar al organismului Principala diferență între utilizarea acestor medicamente la copii, în comparație cu adulții, este calculul dozei pe kilogram de greutate corporală a copilului Ce medicamente antiinflamatoare sunt folosite pentru a trata copiii cu CTD juvenile? AINS Aceste medicamente au un efect analgezic și antipiretic bun, dar au un efect antiinflamator slab Sunt relativ sigure pentru utilizare pe termen lung Efectele secundare, în special în ceea ce privește sistemul nervos central și tractul gastrointestinal, sunt mai puțin frecvente la copii decât la adulți și sunt mai puțin pronunțate Pacienții pot răspunde diferit la tratamentul cu AINS Depinde de caracteristicile individuale ale pacientului și, uneori, prin încercare și eroare, este necesar să se selecteze medicamentul care are cea mai mare eficiență și tolerabilitate bună Medicamente antireumatice de bază Acestea includ antimalaricele, preparatele cu aur, penicilamina și sulfasalazina Hidroxiclorochina este utilizată în tratamentul pacienților cu LES în tratamentul JRA D-penicilamina este utilizată în tratamentul sclerodermiei Utilizarea sulfasalazinei CAPITOLUL BOLI SISTEMICE JUVENILE ALE ȚESUTULUI CONECTIV în tratamentul bolilor inflamatorii intestinale și al spondiloartropatiilor Preparatele de aur sunt folosite în tratamentul JRA, dar sunt treptat înlocuite cu terapia cu metotrexat Glucocorticoizi Medicamentele glucocorticoide au cel mai puternic efect antiinflamator în tratamentul bolilor juvenile ale țesutului conjunctiv Cu toate acestea, utilizarea dozelor recomandate (mai mult de mg/kg/zi) duce adesea la reacții adverse Pe lângă complicațiile care pun viața în pericol, cum ar fi hipertensiunea arterială, susceptibilitatea crescută la infecții, toleranța redusă la glucoză, sângerarea gastrointestinală și osteoporoza, utilizarea de doze mari de glucocorticoizi duce la o încetinire semnificativă a copilului, ceea ce reprezintă o traumă psihologică gravă Chiar și cu încetarea terapiei, copilul de multe ori nu mai poate ajunge din urmă cu semenii săi în creștere În plus, glucocorticoizii provoacă apariția unor defecte cosmetice, inclusiv acnee, hirsutism, obezitate și striuri, care modifică aspectul copilului, afectându-i astfel psihicul; acest lucru este valabil mai ales pentru copiii adolescenți Astfel, glucocorticoizii trebuie administrați în doze cât mai mici, pe o perioadă cât mai scurtă Medicamente citotoxice sau imunosupresoare Acestea includ azatioprină, ciclofosfamidă, metotrexat și ciclosporină Aceste medicamente împiedică divizarea celulelor sau provoacă moartea celulelor cu diviziune rapidă, cum ar fi celulele sistemului imunitar Medicamentele citotoxice au atât un efect antiinflamator, care se manifestă imediat, cât și un efect imunosupresor întârziat Din cauza efectelor secundare oncogene și a altor efecte secundare grave, acestea sunt medicamentele de alegere la copiii cu afecțiuni severe, care pun viața în pericol, care nu răspund la un tratament mai puțin agresiv Cu toate acestea, rezultatele bune ale tratamentului și siguranța relativă a utilizării unor medicamente din acest grup (metotrexat) și eficacitatea utilizării lor împreună cu steroizii reprezintă un argument puternic pentru utilizarea lor în stadiile incipiente ale bolii Sunt utilizați modulatori ai răspunsului imun în tratamentul copiilor cu CTD? Multe medicamente sunt în prezent în studii clinice Principalul modulator al răspunsului imun astăzi este imunoglobulina pentru administrare intravenoasă Acest medicament și-a arătat eficacitatea până acum într-o boală inflamatorie - în boala Kawasaki Acum încearcă să-l folosească în alte CTD sistemice juvenile Mecanismul său de acțiune nu este complet clar; poate presupune lupta împotriva unui agent infecțios etiologic; medicamentul conține, de asemenea, anticorpi împotriva mediatorilor inflamatori Imunoglobulina este un produs sanguin, prin urmare, trebuie luată în considerare posibilitatea transmiterii transmisibile a infecției În ceea ce privește efectele secundare, efectele secundare pe termen lung sunt rare, iar cele de scurtă durată (inclusiv febră, dureri de cap și dureri musculare în timpul perfuziei medicamentului) pot fi gestionate cu ușurință Literatură aleasă Colegiul American de Reumatologie: Criterii pentru clasificarea vasculitei Arthritis Rheum , : , Ansell B M , Rudge S , Schaller J G Atlasul culorilor de reumatologie pediatrică Sf Louis, Mosby, SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII Cassidy J T , Walker S E , Soderstrom S J et al Semnificația diagnostică a anticorpilor la acidul dezoxiribonucleic nativ la copiii cu poliartrită reumatoidă juvenilă și boli ale țesutului conjunctiv J Pediatr : , Hagge WW, Burke E C " Stickler GB Tratamentul lupusului eritematos sistemic complicat de nefrită la copii Pediatrie, : , Kallenberg CGM Detectarea precoce a bolii țesutului conjunctiv la pacienții cu fenomenul Raynaud Rheum Dis Clinics North Am , : , Lehman TJ, Hanson V , Zvaifler N et al Anticorpi la antigeni nucleari nonhistone și anticorpi antilimfocitari în rândul copiilor și adulților cu lupus eritematos sistemic și rudelor acestora J Rheumatol , : , Meislin AG, Rothfield NJ Lupus eritematos sistemic în copilărie Pediatrie, : , Papa RM Febră reumatică în anii Taur Rheum Dis , ( ): , Schumacher HR Jr (ed ) Primer on the Rheumatic Diseases, ed a -a Atlanta, Fundația pentru artrită, Singsen B H Sclerodermia în copilărie Pediatr Rheum, : , Singsen B H , Kornreich HK, Koster-King K și colab Boala mixtă a țesutului conjunctiv la copii Arthritis Rheum , : , Stollerman C H , Markowitz M , Taranta A et al Criteriile lui Jone (revizuite) pentru îndrumare în diagnosticul febrei reumatice Circulation, : , Suarez-Almazor ME, Catoggio LJ, Maldonado-CoccoJ A şi colab Scleroza sistemica progresiva juvenila: Clinica! și constatări serologice Artrita Rheum : , Anticorpi antinucleari Tan EM: Marker de diagnostic pentru boli autoimune si sonde pentru cel! biologie Adv Immunol , : , Tan EM, Cohen A S "FriesJ F şi colab Criteriile revizuite din pentru clasificarea lupusului eritematos sistemic Arthritis Rheum , : , CAPITOLUL Roger Ho/lister, MD Enumerați criteriile de diagnostic pentru boala Kawasaki Febra, de obicei mare, care dureaza mai mult de zile consecutiv, rezistenta la tratament cu antibiotice Conjunctivită uscată, adesea severă Formarea crăpăturilor pe buze și în colțurile gurii, inflamație a mucoaselor: "limbă purpurie" Ganglioni limfatici cervicali măriți Erupție cutanată polimorfă pe corp și membre Eritem la palme și picioare cu creșterea edemului și peeling ulterior Pentru stabilirea diagnosticului este necesar să se identifice cinci sau patru din cele șase criterii date, dacă expansiunea arterelor coronare este detectată prin ecocardiografie CAPITOLUL Ce complicații pot apărea în faza acută a bolii? Cardiovasculare - miocardita, pericardita, arterita cu tendinta de a forma anevrisme la aproximativ % dintre pacienti Artrita - rezolvată rapid, articulațiile mici ale mâinilor și picioarelor pot fi afectate Uveita este acută, anterioară Hidropizia vezicii biliare - provoacă dureri abdominale și icter Complicații gastrointestinale - greață și diaree Exista vreun studiu specific bolii Kawasaki? Nu Rezultatele testelor de laborator arată prezența inflamației acute Cu toate acestea, o creștere constantă a numărului de trombocite, adesea până la nivelul trombocitozei (> /mm ), este specifică acestei boli și nu este observată în multe alte cazuri de febră inexplicabilă Numiți trei factori epidemiologici care agravează prognosticul în boala Kawasaki Sex masculin, vârstă de până la un an, naționalitate estică Ce boală ar trebui diferențiată de boala Kawasaki? Scarlatina are multe simptome similare: febră, conjunctivită, leziuni ale mucoasei și leziuni cutanate solzoase Unii autori recomandă excluderea scarlatinei prin testarea infecției cu streptococ înainte de a pune diagnosticul bolii Kawasaki Povestește-ne despre epidemiologia bolii Kawasaki • Este o boală a copiilor mici: - incidență maximă de - luni; - % din cazuri sunt copii sub ani; - % din cazuri sunt copii sub ani • În - % din cazuri, există riscul dezvoltării bolii la frații și surorile pacientului • În % din cazuri apare o recidivă a bolii • Morbiditatea la copii este ciclică, la fiecare - ani existând un vârf de incidență Ce plângeri și date obiective ale examinării în faza acută a bolii Kawasaki indică leziuni ale sistemului cardiovascular? Este clar că la un copil mic, care nu vorbește încă, este dificil să bănuiești angina pectorală Simptomele care ajută la identificarea acesteia includ neliniște, paloarea pielii, puls slab, dureri abdominale și vărsături Ritmul de galop cu un al treilea zgomot cardiac se aude în % din cazuri Zgomotul de frecare care indică pericardita este mai puțin frecvent Pericardita este adesea însoțită de anevrisme ale arterelor coronare Dacă un anevrism al arterei axilare este palpabil la un copil, atunci acesta este un semn clar al prezenței anevrismelor și arterelor coronare Ce studii sunt necesare pentru a evalua gradul de afectare a inimii? Electrocardiograma arată modificări ale segmentului ST, indicând miocardită sau pericardită Radiografia toracică simplă poate arăta cardiomegalie Cu toate acestea, ecocardiografia este cea mai valoroasă metodă de evaluare a funcției miocardice, a insuficienței valvulare (rar) și a dilatației arterelor coronare (deseori) până la formarea de anevrisme (în % din cazuri) SECȚIUNEA XIII BOLI REUMATICE LA COPII Pe lângă faptul că sună ca un cuvânt rău pentru anevrismele coronariene "gigant", care este semnificația găsirii unei dilatații arteriale mai mari de mm la ecocardiografie? Anevrismele "gigant" ale vaselor coronare sunt o condiție prealabilă pentru formarea cheagurilor de sânge în ele, dar în timp sunt predispuse la dezvoltarea inversă Prezența lor necesită o monitorizare foarte atentă și o terapie anticoagulantă pe termen lung Ce se întâmplă cu anevrismele în viitor? Ele se formează în primele săptămâni de boală la % dintre pacienți, apoi cea mai mare parte a vasodilatației suferă regresie, astfel încât după un an sunt depistate prin ecocardiografie la doar % dintre pacienți În faza acută a bolii, trebuie prescrisă terapia anticoagulantă cu aspirină în doză mare ( - mg / kg / zi), împărțită în trei doze În perioada de convalescență, doza de aspirină este redusă ( mg/kg/zi) odată, până la regresia completă a anevrismelor Există un tratament eficient pentru boala Kawasaki? Într-un studiu multicentric, dublu-orb, cu placebo, au existat dovezi puternice că utilizarea imunoglobulinei intravenoase în primele zile de boală este tratamentul de elecție pentru boala Kawasaki Utilizarea sa este însoțită de o diminuare a simptomelor acute și este, de asemenea, prevenită formarea anevrismelor vaselor coronare Adesea, o scădere a temperaturii, regresia erupțiilor cutanate și o scădere a intoxicației generale încep deja la ore după administrarea imunoglobulinei Cât de eficient este tratamentul cu imunoglobuline intravenoase în prevenirea anevrismelor coronariene? % ANEURISM ÎN PRIMELE ZILE % ANEURISM ÎN DE LUNI Acid acetilsalicilic Acid acetilsalicilic și imunoglobulină IV Ce doze de imunoglobulina se folosesc? O singură administrare de imunoglobulină la o doză de mg/kg greutate corporală este la fel de eficientă ca și diferite regimuri propuse anterior folosind diferite doze de medicament (eficacitatea a fost evaluată prin reducerea simptomelor acute și prevenirea apariției anevrismelor) Tratamentul cu imunoglobulina este foarte costisitor Cât de rentabil este pentru toți pacienții cu boala Kawasaki? Este profitabil Klassen a arătat că costul tratării pacienților în perioada acută a bolii Kawasaki și al terapiei pe termen lung a complicațiilor acesteia (anevrisme, tromboze etc ) este redus cu o singură administrare de imunoglobuline în doză de mg/kg greutate corporală Ce efecte secundare pot apărea la introducerea imunoglobulinei? Efectele secundare trec repede Se pot dezvolta febră, dureri musculare, cefalee și, rareori, meningită aseptică Severitatea și frecvența reacțiilor adverse scad odată cu administrarea lentă a medicamentului Din fericire, cro CAPITOLUL În plus față de pericolele asociate cu utilizarea oricăror produse din sânge, imunoglobulina nu are un efect secundar persistent Cum poate fi explicat efectul pozitiv al utilizării imunoglobulinei în boala Kawasaki? Din serul de sânge a de donatori se prepară un preparat de imunoglobulină La examinarea conținutului de anticorpi din acest preparat, s-a dovedit că conține anticorpi anti-stafilococi, anti-streptococi și anticorpi împotriva toxinelor care provoacă sindromul de șoc toxic la titruri foarte mari Multe dintre manifestările bolii Kawasaki (febră, erupție cutanată etc ) sunt similare cu cele ale bolilor cauzate de toxine Literatură aleasă Dajani A S , Taubert K A , Takaheshi M et al Ghid pentru managementul pe termen lung al pacienților cu boala Kawasaki Circulation, : - , Klassen TP, Rowe PC, Gafri A Evaluarea economică a terapiei cu imunoglobuline intravenoase pentru sindromul Kawasaki J Pediatr , : - , Newburger JW, Takahashi M , Burns JC și colab Tratamentul sindromului Kawasaki cu gammaglobulină intravenoasă N Engl J Med , : - , Rauch A , Hurwitz E Centers for Disease Control definiția cazului pentru sindromul Kawasaki Pediatr Infecta Dis : - , Rosenfeld EA, Sheelman S , Corydon K E și colab Siguranța și eficacitatea comparativă a două produse de imunoglobuline în boala Kawasaki J Pediatr , : - , XIV Sindroame reumatice diverse (nediferențiate) Suferința este o țară, drumul către care este mai instructiv decât un tur al Europei, iar aceasta este o călătorie singură, fără tovarăși Flannery O'Connor ( - ) CAPITOLUL MIOPATII METABOLICE ŞI ALTĂ MIOPATIE GENETICĂ Ramon A Arroyo, M D Ce sunt miopatiile metabolice? Miopatiile metabolice sunt boli care apar ca manifestări ale unor tulburări concomitente în metabolismul glicogenului muscular, lipidelor sau adenozin trifosfat (ATP) Aceste afecțiuni trebuie luate în considerare în diagnosticul diferențial al pacienților cu slăbiciune musculară a membrelor, mioglobinurie sau scăderea toleranței la efort care duce la oboseală, mialgie sau convulsii Ce boli sunt considerate miopatii metabolice primare? Tulburări ale metabolismului glicogenului muscular Deficitul de maltază acidă (boala Pompe) Deficit de enzimă ramificată (boala Andersen) Deficitul de enzimă de deramificare (boala Cori-Forbes) Deficitul de fosforilază b kinaza Deficitul de miofosforilază (boala McArdle) Deficit de fosfofructokinază (boala Tauri) Deficitul de fosfoglicerat kinazei Deficitul de fosfogliceromutază Deficitul de lactat dehidrogenază Tulburări ale metabolismului lipidelor musculare Deficit de carnitină (primar sau secundar) Deficit de carnitin palmitoiltransferaza (CPT) Deficit de acetil-Co A-dehidrogenază a acidului gras Miopatii mitocondriale (diagnosticate la adulți) Deficiența enzimelor de p-oxidare Deficiență de N AD H-KoQ-reduct s Deficitul de citocrom b Deficiența citocromului bc Deficitul de ATP mitocondrial Tulburări metabolice purinice Deficit de mioadenil deaminază (MADA) SECȚIUNEA XIV DIVERSE (NEDIFERENȚATE) SINDROME REUMATICE Care sunt cauzele secundare ale miopatiilor metabolice? Miopatii endocrine Acromegalie Hiper- și hipotiroidism hiperparatiroidism Miopatii metabolice și alimentare uremie Insuficiență hepatică Paralizie periodică Tulburări electrolitice Creștet sau redus conținut de sodiu, potasiu sau calciu bolile Cushing și Addison Hiperaldosteronism Sindrom carcinoid Deficitul de vitamine D și E Sindromul de malabsorbție hipofosfatemie Hipomagnezemie Care este sursa de energie pentru contractia musculara? hidroliza ATP Concentrația intracelulară de ATP este menținută de activitatea enzimelor cum ar fi creatinkinaza, adenilat ciclaza și mioadenilat deaminaza Energia care este stocată în legăturile ATP și consumată în timpul contracției musculare este eliberată în metabolismul intermediar al carbohidraților și grăsimilor în timpul glicolizei, în ciclul Krebs, în reacțiile de [ -oxidare și fosforilare oxidativă Cum furnizează ATP energie pentru contracția musculară? Sursa directă de energie pentru mușchii scheletici în timpul lucrului lor sunt substanțele organice care conțin fosfați macroergici, cum ar fi ATP și fosfatul de creatină Creatinfosfokinaza (CPK) este implicată în menținerea concentrației intracelulare de ATP și în reacția de transfosforilare reversibilă a creatininei și adenil nucleotidelor, modulând modificările concentrației de ATP în celulă În repaus, când există mult ATP, reziduul final de fosfat din ATP este transferat în creatină (K), formând creatină fosfat (CP) și adenozin difosfat (ADP) Reacția este catalizată de creatin fosfokinază CF servește drept "rezervor" de fosfați macroergici Odată cu creșterea activității musculare și a consumului de ATP, CPK transferă reziduul de fosfat de la CP la ADP, restabilind rapid nivelul de ATP la normal Rezervele CF permit ADP să fie restabilit la ATP doar în câteva minute de activitate fizică Astfel, creatina fosfokinaza, creatina și creatina fosfatul reprezintă un mecanism de transfer de energie între mitocondrii, unde ATP este regenerat prin metabolismul oxidativ (ciclul Krebs și lanțul enzimelor respiratorii), și miofibrile, unde ATP este consumat în timpul contracției musculare și relaxare Mitocondriile Miofibrile ATPaza CAPITOLUL MIOPATII METABOLICE ŞI ALTĂ MIOPATIE GENETICĂ Ce este ciclul nucleotidelor purinice? De îndată ce aproximativ % din creatina fosfat este epuizată în timpul efortului, concentrația de ATP în mușchi începe să scadă, iar apoi ciclul nucleotidelor purinice este activat În timpul funcționării, ATP este hidrolizat la ADP de către ATPază și apoi transformat în adenozin monofosfat (AMP) de către adenilat kinază; iar AMP se acumulează Prima etapă a ciclului nucleotidelor purinice este conversia AMP în inozin monofosfat (IMP) cu eliberarea de amoniac (NH ) de către enzima mioadenilat deaminaza IMF și ionul de amoniu stimulează activitatea glicolitică pentru a produce mai multă energie Pe măsură ce concentrația de ATP scade, nivelul IMF crește până când activitatea musculară scade și începe recuperarea În acest moment, oxidarea IMP are loc cu formarea de AMP și eliminarea fumaratului Fumaratul este transformat în malat, care intră în ciclul acidului tricarboxilic (ciclul Krebs) în mitocondrii, unde ATP este regenerat în reacțiile de fosforilare oxidativă ATP Fumarat NH Care este rolul metabolismului carbohidraților în timpul lucrului muscular? Glicogenul, principala formă de stocare a carbohidraților, este, de asemenea, principala sursă de ATP în timpul activității fizice de scurtă durată și intensitate mare sau în condiții anaerobe Glicogenul este mobilizat din depozit și transformat în glucoză- -fosfat în timpul glicogenolizei, care este declanșată de enzima miofosforilază Glucoza și glucoza- -fosfatul suferă o serie de reacții glicolitice și se transformă în piruvat În condiții aerobe, piruvatul intră în ciclul Krebs și se descompune lipsa de glucoză *■ Glucoză G- -F ■* GLICOGEN UDP-glucoză Ciclul Krebs ciliar corpul vitros teaca coroidiana Disc optic Globul ocular uman (Din: Stedman's Medical Dictionary, ed Baltimore, Williams & Wilkins, , ; cu permisiune ) CAPITOLUL , UVEITA Enumerați cei patru parametri principali care sunt utilizați pentru a caracteriza uveita Localizarea inflamației (anterior, mijlociu, posterior și panuveită) Partea laterală a leziunii (unilaterală, bilaterală) Început (acut, latent) Curs (autolimitat, cronic, recurent) Partea leziunii, debutul și evoluția ajută la determinarea naturii uveitei De exemplu, uveita asociată cu NBA-B este aproape întotdeauna acută, anterioară și unilaterală, în timp ce uveita sarcoidoză poate fi panuveită cronică, bilaterală Ce studii paraclinice au valoare diagnostică în uveita neclasificată? Testul de absorbție fluorescentă cu raze X toracice și anticorpi treponemici (FTA-ABS) Sarcoidoza și sifilisul pot provoca inflamarea globului ocular fără simptome clinice sistemice evidente, prin urmare, testarea prezenței acestor boli (reacții serologice pentru sifilis și radiografie toracică pentru a exclude sarcoidoza) este indicată tuturor pacienților cu uveită de etiologie necunoscută Alte teste sunt prescrise în funcție de natura uveitei și de cursul acesteia Testul anticorpilor antinucleari este indicat doar în evaluarea irită cronică bilaterală, întrucât acest test este pozitiv la % dintre pacienții cu poliartrită și irită reumatoidă juvenilă Nu este indicat in screening-ul adultilor deoarece pacientii cu uveita au mai putin de % probabilitatea de a avea lupus eritematos sistemic În mod similar, pacienții cu uveită și un test Mantoux pozitiv au doar % șansă de TBC concomitent, deci sunt testați doar acei pacienți care au antecedente de TBC și/sau prezintă dovezi de TBC la o radiografie toracică Testul HLA-B are valoare diagnostica doar la pacientii cu uveita acuta anterioara si nu in uveita cronica posterioara sau moderata Câte cazuri de uveită anterioară acută sunt asociate cu HLA-B ? Care este prevalența și cursul ei? Dintre populația albă, uveita anterioară acută este asociată cu HLA-B în % din cazuri Mai mult de jumătate dintre purtătorii HLA-B suferă de spondiloartropatii seronegative (spondilită anchilozantă, sindrom Reiter, artrită psoriazică, boală inflamatorie intestinală) Aceștia sunt predominant bărbați tineri, cu exacerbări mai frecvente decât persoanele fără HLA-B Oferiți o listă de boli pentru diagnosticul diferențial al uveitei anterioare Care este cel mai frecvent motiv? Uveita anterioară idiopatică % HLA-B % Spondilita anchilozanta % sindrom Reiter % Artrita reumatoidă juvenilă mg/zi) sunt mai puțin eficiente în sindromul de anticorpi antifosfolipidici necomplicat de lupusul eritematos sistemic activ O femeie de de ani aflată în al treilea trimestru de sarcină se plânge de dureri unilaterale în zona articulației șoldului care au apărut în urmă cu o lună Durerea este dureroasă, constantă și nu dispare în repaus și în decubit dorsal Examenul fizic a evidențiat un mers instabil, amplitudine normală de mișcare în articulație și sensibilitate ușoară cu flexie maximă și rotație internă Reflexele, senzația și abilitățile motorii sunt normale Teste de laborator de rutină fără patologie, cu excepția unei creșteri a VSH la mm / h Cum se examinează un pacient? Care este diagnosticul preliminar? O VSH crescută este normală în al treilea trimestru de sarcină și nu confirmă prezența unei infecții de șold Împotriva diagnosticului de artrită septică se evidențiază natura cronică a durerii, intervalul normal de mișcare în articulație și un test de sânge normal; prin urmare, artrocenteza nu este indicată Din punct de vedere diagnostic, ar fi oportun să se efectueze o examinare cu raze X a articulației șoldului cu screening-ul fătului O radiografie ar arăta probabil focare de osteopenie semnificativă unilaterală a capului femural și a acetabulului Aceasta este osteoporoza tranzitorie a sarcinii (TPP) PHB este o afecțiune rară cu etiologie necunoscută care afectează cel mai frecvent articulațiile șoldului (stânga mai des decât cea dreaptă), dar poate afecta și articulațiile genunchiului și umărului Se observă de obicei la femeile tinere Odihna, respectarea recomandării de a nu transporta lucruri grele și administrarea de acetaminofen oferă o ușurare temporară Durerea și osteopenia dispar după naștere Scanarea izotopică, tomografia computerizată și imagistica prin rezonanță magnetică sunt metode de diagnostic mai sensibile decât radiografia simplă în stadiul inițial al bolii, dar sunt contraindicate în timpul sarcinii În plus, aceste tehnici fac posibilă diagnosticarea osteonecrozei capului femural, care are manifestări clinice similare Literatură aleasă Bobrie G Sarcina în nefrita lupică și tulburări aferente Am J Kidney Dis , : - , Brooks PM, Necesită CJ medicamente antireumatice în timpul sarcinii și alăptării Bailliere's Clin Rheumatol , : - , SECȚIUNEA XIV DIVERSE (NEDIFERENȚATE) SINDROME REUMATICE Buyon J R , Yaron M , Lockshin M D Prima conferință internațională privind bolile reumatice în timpul sarcinii Arthritis Rheum , : - , Carreira PE, Gutierrez-Larraya F , Gomez-Reino JJ Terapie intrauterină de succes cu dexametazonă pentru miocardita fetală și blocul cardiac la o femeie cu lupus eritematos sistemic } Rheumatol , : - , Floyd RC Boli autoimune în sarcină obstet Ginecol Clin North Am : - , Groff GD Dureri de șold în timpul sarcinii În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie, Londra, Mosby Europe, , - Julkunen HA Contraceptive orale în lupusul eritematos sistemic: efecte secundare și influență asupra activității LES Scand J Rheumatol , : - , Lockshin MD Sarcina la o pacientă cu lupus eritematos sistemic În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Reumatologie Londra, Mosby Europe, Lynch A , Marlar R , Murphy J et al Anticorpii antifosfolipidici în prezicerea rezultatului negativ al sarcinii - Un studiu prospectiv Ann Intern Med , : - , Ostensen M Tratament cu medicamente imunosupresoare și modificatoare ale bolii în timpul sarcinii și alăptării Am J reproducere Immunol , : - , Rider LG, Buyon JP, Rutledge J , Sherry DD Tratamentul lupusului neonatal: Raport de caz și revizuire a literaturii J Rheumatol , : - , Rubbert A Cursul sarcinii și complicațiile la pacientele cu lupus eritematos sistemic Am J reproducere Immunol , : - , Silman AJ Sarcina si sclerodermia Am J reproducere Immunol , : - , Soscia PN, Zurier RB Terapia medicamentoasă a bolilor reumatismale în timpul sarcinii Taur Rheum Dis , : - , Waltuck J , Buyon JP Bloc cardiac congenital asociat cu autoanticorpi: Rezultat la mamă și copii Ann Intern Med , : - , Wong KL, Chan F Y, Lee C P Rezultatele sarcinii la pacientele cu lupus eritematos sistemic - Un studiu prospectiv Arc Intern Med , : - , CAPITOLUL James D Singleton, MD Enumerați sindroamele periodice De ce sunt grupate împreună? • Hidrartroza intermitentă • Reumatism palindromic • Febră mediteraneană familială • sindromul Tietze Sunt clasificați în aceeași grupă deoarece au patru trăsături similare: ) artrită intermitentă cu perioade de remisie și exacerbări; ) manifestările clinice dispar complet în timpul remisiunii; ) rareori duc la deteriorarea articulației; ) cauza apariției lor este necunoscută CAPITOLUL Toate artritele intermitente pot fi clasificate ca sindroame periodice? Nu Multe alte boli sunt însoțite de umflarea periodică a articulațiilor și alte manifestări caracteristice sindroamelor periodice Printre acestea se numără și bolile cauzate de factori mecanici și infecțioși Prin urmare, este necesar să ne amintim un număr mare de ele atunci când se efectuează diagnosticul diferențial la pacienții cu artrită intermitentă Sindroame periodice de spondiloartropatie Hidrartroză intermitentă Artrită reactivă Reumatism palindromic Artrita enteropatică Febra mediteraneană familială Artropatii cu acumulare de cristale (artropatii cu cristale) Boala Lyme Boala Whipple Guta Cauze mecanice Boala de depozitare a pirofosfatului de calciu/laxitate articulară menisc(e) rupt(e) pseudogută Boala de depozitare a hidroxiapatitei Sarcoidoza Descrieți simptomele caracteristice hidrartrozei intermitente Există o acumulare periodică de lichid în cavitatea articulară la intervale regulate, de multe ori coincide cu debutul menstruației la femei Genunchiul sau alte articulații mari sunt afectate în decurs de - de ore, disconfortul și semnele de inflamație sunt minime sau absente Nu există simptome sistemice Tratamentele pentru prevenirea sau întreruperea atacurilor nu au fost elaborate sau justificate Atacurile pot fi observate de mulți ani Care sunt datele studiilor de laborator și cu raze X în hidrartroza intermitentă? Date de laborator, inclusiv VSH, fără abateri de la normă, chiar și în timpul atacului Analiza lichidului sinovial este normală sau cu semne minore de inflamație (ușoară creștere a numărului de leucocite polimorfonucleare) O creștere a cantității de lichid în cavitatea articulară poate fi detectată pe o radiografie, dar alte semne de deteriorare a articulațiilor devin vizibile cu un curs lung al bolii Ce este reumatismul palindromic? Reumatismul palindromic este un sindrom recurent al artritei acute și al periartritei "Palindromic" înseamnă recurent Acest cuvânt este din limba greacă și este tradus ca "întoarcere" Termenul a fost introdus de Hench (Hench) și Rosenberg (Rosenberg) în pentru a descrie natura sindromului ocazional există noduli subcutanați Cum se face distincția clinică între reumatismul palindromic și hidrartroza intermitentă? Reumatismul palindromic, ca și hidrartroza intermitentă, afectează atât bărbații, cât și femeile, debutează adesea la vârsta de - de ani cu o boală a articulațiilor genunchiului Simptomele sistemice nu sunt tipice pentru el, atacurile sunt neregulate și sunt afectate mai multe articulații (de obicei - ) Secvența implicării în proces SECȚIUNEA XIV DIVERSE SINDROME REUMATICE (NEDIFERENȚATE) ale articulațiilor la fiecare pacient este individuală Semnele bolii pot apărea într-o articulație și pot scădea în alta Atacurile încep brusc cu o durere destul de intensă, care atinge vârful în câteva ore Semnele de inflamație (umflare, febră locală, roșeață) se unesc după debutul unui atac de durere Articulațiile mici ale mâinii și picioarelor, articulațiile temporomandibulare pot fi de asemenea capturate Spre deosebire de hidrartroza intermitentă, se remarcă inflamația țesuturilor periarticulare (apare la / dintre pacienți) și prezența nodulilor subcutanați Care sunt datele de laborator și imaginea cu raze X pentru reumatismul palindromic? ESR și alți markeri ai unui răspuns inflamator acut pot crește în timpul unui atac și pot fi normale în timpul remisiunii Conținutul de complement seric este normal Au existat mai multe studii despre lichidul sinovial în reumatismul palindromic Se constată o creștere a numărului de leucocite de la câteva sute la câteva mii (cu severitatea simptomelor, corelația este slabă) Radiografia arată doar umflarea țesuturilor moi Cum să tratezi reumatismul palindromic? AINS ameliorează simptomele, dar nu pot preveni atacurile Au fost testate multe medicamente, dar cel mai bun efect a fost găsit atunci când se utilizează preparate injectabile de săruri de aur Un rezultat clinic bun a fost descris cu antimalaricele, colchicina, sulfasalazina si penicilamina Descrieți cursul reumatismului palindromic Cursul bolii este variabil În mai puțin de % din cazuri, vindecarea este spontană Unii pacienți suferă de mulți ani La - % dintre pacienți, reumatismul palindromic evoluează spre artrită inflamatorie cronică, de obicei poliartrită reumatoidă Rareori, LES, alte boli ale țesutului conjunctiv sau boala de acumulare de cristale asociată (gută, pseudogută, acumulare de hidroxiapatită) sunt diagnosticate Ce semne indică posibilitatea dezvoltării poliartritei reumatoide la un pacient cu reumatism palindromic? Prezența factorului reumatoid seric, noduli reumatoizi permanenți, un test pozitiv pentru anticorpi HLA-DR indică tranziția reumatismului palindromic la poliartrita reumatoidă Există și alte simptome care pot fi și predictori ai dezvoltării poliartritei reumatoide - simptome sistemice severe; creștere constantă, persistentă a VSH; prezența în familia pacienților cu poliartrită reumatoidă La examinarea lichidului sinovial, nu au fost găsite astfel de semne precursoare Ce este febra mediteraneană familială? Febra mediteraneană familială este o afecțiune autosomal recesivă caracterizată prin accese neregulate de febră în prezența uneia sau mai multor leziuni inflamatorii Boala începe în copilărie și apare la persoanele din grupurile etnice din estul Mediteranei Bărbații sunt mai des bolnavi Amiloidoza nu este neobișnuită în unele grupuri etnice mediteraneene și poate fi singura manifestare fenotipică a acestei boli Sus afară CAPITOLUL , DIN LUME După introducerea colchicinei, amiloidoza a fost cauza decesului la % din peste de pacienți, iar un studiu a constatat că % dintre decese au avut loc la persoane sub de ani Care sunt semnele clinice ale febrei mediteraneene familiale? Febra % Peritonita - % Artrita - % Pleurezie - % Erizipel % Limfadenopatie - % Se observă că meningita aseptică este, de asemenea, un semn al bolii, iar o creștere a splinei ( %) se datorează amiloidozei Descrieți tabloul clinic al artritei în febra mediteraneană familială Cele mai tipice sunt atacurile tranzitorii de artrită la un genunchi sau la una dintre celelalte articulații mari Poliartrita apare la % dintre pacienți Artrita poate dura mult timp - săptămâni sau luni (aproximativ % dintre pacienți), iar atacurile ulterioare sunt similare cu cele anterioare Trăsăturile caracteristice pentru diagnosticul febrei familiale mediteraneene sunt: durere localizată, durere acută la atingerea articulației și o încălcare pronunțată a funcției acesteia, care nu corespunde gradului de umflare a articulației Interesant este că nu există o creștere a temperaturii locale în zona articulației și roșeața acesteia Cum să tratați artrita în febra mediteraneană familială? În perioada dintre atacuri, restabilirea funcției articulare este completă, distrugerea acesteia este rară Cu toate acestea, într-un episod de boală pe termen lung care implică șoldul, probabilitatea de recuperare a funcției este scăzută și poate fi necesară o intervenție chirurgicală Ameliorarea temporară a durerilor articulare poate fi realizată cu analgezice, dar având în vedere caracterul recidivant al bolii, analgezicele narcotice nu sunt indicate Corticosteroizii sunt ineficienți, iar acest lucru servește ca un alt semn de diagnostic Fizioterapia este utilizată pentru a trata atrofia musculară care apare din cauza imobilizării membrelor Care este diferența dintre sindromul Tietze și costocondrită? Sindromul Tietze este caracterizat prin durere, sensibilitate și umflare a articulațiilor toracice, de obicei a articulațiilor costocartilaginoase Costocondrita este un sindrom mai frecvent de afectare a articulațiilor costocondrale, însoțit de durere la mișcare și durere la palpare, fără semne obiective de inflamație Sindromul Tietze este mai frecvent la femei, în % din cazuri o articulație este afectată, mai rar pe ambele părți, răspândindu-se la sternul vecin pe o parte Care este cauza sindromului Tietze? Care este metoda de tratament preferată? Sindromul Tietze nu este asociat cu mușcăturile de muște Tietze Cauza sa nu este cunoscută, deși un studiu a observat apariția sa în % din cazuri după crize de tuse Diagnosticul diferențial trebuie efectuat cu separarea osteocondrală din cauza tusei, emboliei pulmonare și pneumotoraxului, bolilor reumatoide, septice și a altor boli asemănătoare artritei, tumorilor osoase și ale țesuturilor moi Tratamentul constă în injecții locale de glucocorticoizi SECȚIUNEA XIV DIVERSE (NEDIFERENȚATE) SINDROME REUMATICE Descrieți sinovita traumatică datorată prezenței corpurilor străine Aceasta este o reacție inflamatorie a sinoviului (sau a articulației, sau a bursei periarticulare, sau a tecii tendonului) la introducerea de material străin Cel mai adesea apare ca urmare a unui traumatism, dar poate fi și o consecință a intervenției chirurgicale Enumerați cei mai frecventi corpi străini care cauzează sinovita Spini, spini de plante, așchii de lemn, ace de arici de mare Alte materiale identificate: oase de pește, fragmente de chitină, pietricele, pietriș, fragmente de cărămidă, plumb, sticlă, fibră de sticlă, plastic, cauciuc Materiale chirurgicale - fragmente metalice, ciment (metacrilat de metil) și silicon Numiți cinci tipuri de activități în care există riscul de sinovită traumatică din cauza corpurilor străine Pescuit profesional, scufundări profesionale, recreere pe mare, agricultură, grădinărit Descrieți semnele clinice, de laborator și radiologice ale acestei sinovite Articulațiile genunchiului și articulațiile mâinilor sunt cel mai frecvent afectate Debutul este brusc cu durere în zona leziunii, deși pacientul poate să nu-și amintească circumstanțele și locația leziunii atunci când este întrebat de medic Aceștia vin la recepție deja cu simptome fie de sinovită acută (care durează câteva zile), fie cronică, care durează câteva luni sau chiar ani (în special cu sinovita traumatică a articulației genunchiului) VSH este normală, iar lichidul sinovial are o reacție inflamatorie clară cu predominanța leucocitelor neutrofile Razele X arată umflarea țesuturilor moi și corpuri străine radioopace (metal, oase de pește, țepi de arici de mare), dar nu din lemn, plastic sau spini din plante Fenomenele cronice de osteoporoză periarticulară, osteoliză, osteoscleroză și sinteza osoasă periostală pot imita osteomielita sau tumora osoasă Cum să recunoști și să tratezi sinovita traumatică? Aproximativ de pacienți cu sinovită traumatică cronică și recurentă, din cauza posibilei prezențe de particule străine, necesită biopsie chirurgicală cu sinovectomie pentru diagnostic și tratament Ecografia, tomografia computerizata, imagistica prin rezonanta magnetica sunt indicate pentru sinovita traumatica cu corpi straini fara radiocontrast Este necesar să se efectueze examinarea bacteriologică (inclusiv determinarea Mycobacterium tuberculosis) și histologică a țesuturilor Microscopia cu lumină polarizată este utilizată pentru a detecta birefringența în fragmente de plante, spini de arici de mare și metacrilat de polimetil Reticulohistiocitoza multiplă este o boală rară a pielii și articulațiilor Descrieți-i manifestările pielii În această boală, noduli fermi de culoare maro-roșiatică sau galbenă se observă cel mai adesea pe față, mâini, auricule, umeri, scalp, gât și piept Acești noduli pot crește și scădea în dimensiune, sau chiar să dispară cu totul Simptomul clasic al bolii este umflarea patului periungual sub formă de "mărgele de coral" La / pacienți, leziunile cutanate apar la luni sau ani de la debutul artritei CAPITOLUL Care sunt asemănările și diferențele dintre artrita în reticulo-histiocitoza multiplă și artrita reumatoidă? La fel ca poliartrita reumatoidă, artrita reticulohistiocitoză multiplă este o boală cronică, inflamatorie, simetrică a articulațiilor multiple Afectează articulațiile mâinilor și coloanei vertebrale și duce la distrugerea acestora Femeile se îmbolnăvesc mai des decât bărbații, iar boala începe la vârsta mijlocie Cu toate acestea, spre deosebire de artrita reumatoidă, există sinovita pronunțată și distrugerea articulațiilor interfalangiene distale, ceea ce duce la mutilări severe deformante articulare la / dintre pacienți Tratamentul cu glucocorticoizi este ineficient Spre deosebire de poliartrita reumatoidă, radiografiile cu reticulohistiocitoză multiplă prezintă eroziune osoasă bine limitată, extinderea spațiului intraarticular și absența sau rarefierea țesutului osos care nu corespunde bine cu gradul de distrugere Numiți simptomele asociate cu reticulohistiocitoza multiplă Reacția Mantoux este pozitivă la % dintre pacienți, dar tuberculoza activă a fost observată doar în două cazuri • Xantelasma a fost observată la / dintre pacienţi • % sunt diagnosticați cu neoplasme maligne Cancerul poate precede, însoți sau poate apărea după dezvoltarea reticulohistiocitozei multiple Tratamentul procesului tumoral a condus la ameliorarea la unii pacienți cu reticulohistiocitoză multiplă Care sunt semnele caracteristice ale reticulohistiocitozei multiple găsite în biopsia cutanată și sinovială? Trăsăturile caracteristice ale reticulohistiocitozei multiple sunt acumulări de celule gigantice multinucleate și histiocite granulare care arată ca sticla zdrobită Citoplasma acestor celule conține material PAS pozitiv, care poate conține mucoproteine sau glicoproteine Această reacție tisulară sugerează că reticulohistiocitoza multiplă este un răspuns histiocito-granulomatos la un stimul încă neidentificat Reacția de colorare cu Sudanul negru este de asemenea pozitivă Anterior, se credea că este una dintre bolile de stocare a lipidelor, dar nu au putut fi detectate anomalii corespunzătoare ale lipidelor serice și intracelulare Cum se tratează reticulohistiocitoza multiplă? Boala este rară și nu au fost efectuate studii prospective, așa că nu a fost dezvoltat un regim de tratament eficient La pacienții cu o formă ușoară a bolii, se efectuează terapia simptomatică cu AINS și alte analgezice non-narcotice Din păcate, - % dintre pacienți dezvoltă distrugeri articulare severe La utilizarea citostaticelor (ciclofosfamidă, clorambucil), s-a observat remisiunea parțială sau completă Aplicarea locală a unguentului cu nitroglicerină a dus la o îmbunătățire semnificativă a manifestărilor cutanate la un pacient Literatură aleasă Ben-Chetrit E , Levy M Profilaxia colchicinei în febra mediteraneană familială: reevaluare după ani Semin Arthritis Rheum , : - , Ferriero-Seoane JL Sinovita de corp străin În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - SECȚIUNEA XIV DIVERSE (NEDIFERENȚATE) SINDROME REUMATICE Ginsburg WW, O'Duffy JD Reticulohistiocitoză multicentrică În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, W B Saunders, , - Hench PS, Rosenberg EF Reumatism palindromic Arc Intern Med : - , Lightfoot RW Sindroame artritice intermitente și periodice În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - Pinal RS Sindroame periodice În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Reginato AJ, Ferreiro JL, O'Connor CR și colab Studii clinice și patologice pe douăzeci și șase de pacienți cu leziuni penetrante prin corp străin la nivelul articulațiilor, burselor și tecii tendoanelor Arthritis Rheum , : - , Schumacher HR Debut palindromic al artritei reumatoide Arthritis Rheum , : - , XV Tratamentul bolilor reumatismale În tratamentul bolilor, fă-ți un obicei din a respecta două reguli care să-l ajute sau cel puțin să nu-l facă rău lui Hipocrate ( - î Hr ) CAPITOLUL David H Collier, MD Descrieți proprietățile generale ale AINS AINS sunt acizi organici slabi care se leagă rapid de proteinele plasmatice (în principal albumină) Cele mai multe dintre ele au o constantă de ionizare (pKa) de la la Prin urmare, în mediul acid al stomacului, AINS sunt în stare deionizată, ceea ce poate duce la deteriorarea locală a mucoasei sale O proprietate avantajoasă a AINS este că se acumulează predominant în țesuturile inflamate, astfel încât timpul de înjumătățire al acestor medicamente din lichidul sinovial este mai lung decât cel din plasmă AINS au proprietăți antiinflamatorii, în principal datorită inhibării producției de prostaglandine, precum și a unui număr de alte mecanisme Când au început să fie utilizate pentru prima dată AINS? Salicilații au fost probabil folosiți de secole Încă din Hipocrate, Celsus, Galen și mulți alți herboriști medievali au lăsat dovezi ale utilizării scoarței de salcie și a altor plante care conțin salicilați pentru a trata febra și a reduce durerea Câteva date din istoricul medical mai recent: - salicilina, baza activă a salicilaților, a fost izolată din scoarța de salcie; - acidul salicilic a fost obținut din salicilină; - a fost sintetizat acetilsalicilat (aspirina); - Aspirina a început să fie folosită în SUA; - A fost introdusă fenilbutazona, prima alternativă la salicilați; - Indometacina a fost introdusă în practica clinică Deși aspirina a fost sintetizată pentru prima dată încă din , ea nu a fost folosită până la sfârșitul secolului al XIX-lea, când F Hoffman de la Compania Bayer a încercat-o pe tatăl său, care suferea de artrită, și a avut un succes imediat etapele testării antidrog Pentru medicamentele noi care sunt introduse în practica clinică astăzi, costurile sunt de multe milioane de dolari pe o perioadă medie de introducere de ani Din anii utilizarea pe scară largă a AINS În unele țări, lista lor include acum până la de articole SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Cât de des sunt utilizate AINS? Se estimează că în Statele Unite, în , la peste de milioane de pacienți li s-au prescris AINS (nu salicilați) la un cost de peste miliard de dolari Care sunt efectele benefice ale AINS? Analgezic - pentru durerea acută comparabilă cu cea a medicamentelor (în doze terapeutice) Antipiretice - AINS inhibă prostaglandinele din SNC, reducând astfel febra Antiinflamator - realizat prin mai multe mecanisme Antitrombotic - reduce agregarea trombocitară prin inhibarea producției de tromboxan A , un important factor de activare a trombocitelor, inhibând astfel prima etapă a procesului de coagulare Care este clasificarea structurală a AINS? Salicilati Acetilat - aspirină Neacetilat - salicilat de sodiu, salicilat de colină, salicilat de magneziu, salsalat, salicilamidă, diflunisal Acetoacizi Derivați de indol - indometacin, tolmetină, sulindac Acid fenilacetic - diclofenac Acid piranocarboxilic - etodalac Acizi propionici - ibuprofen, naproxen, fenoprofen, ketoprofen, flurbiprofen, oxaprozin Acizi fenamici - acid mefenamic, acid meclofenamic Acizi enolici Oxicams - Piroxicam Pyrazolones - Fenilbutazonă Structuri non-acide Naftilalcanonă - nabumetonă De ce este necesar să se cunoască clasificarea structurală a AINS? Medicamentele din fiecare clasă au de obicei efecte secundare similare De exemplu, pirazolonii, care în Statele Unite de ceva timp au fost reprezentate de două medicamente - oxifenbutazonă și fenilbutazonă Din cauza cazurilor de anemie aplastică idiosincratică, oxifenbutazona a fost retrasă de pe piață, iar fenilbutazona a fost întreruptă de companiile farmaceutice de top Un efect secundar comun al salicilaților este tinitusul Derivații acidului propionic sunt, în general, un grup relativ sigur și trei medicamente din acest grup sunt în prezent disponibile comercial - ibuprofen, naproxen sodiu și ketoprofen Al doilea motiv, deși controversat, pentru necesitatea cunoașterii clasificării structurale a AINS este alegerea tratamentului alternativ Dacă un medicament dintr-o singură clasă nu este eficient, puteți încerca un medicament cu o structură diferită în loc să utilizați medicamente din același grup Povestește-ne despre mecanismul de acțiune al AINS Principalul mecanism de acțiune este considerat a fi inhibarea ciclooxigenazei, ceea ce duce la o scădere a producției de prostaglandine Alte mecanisme identificate pentru diferite AINS includ: CAPITOLUL , MEDICAMENTE ANTIINFLAMATOARE NESTEROIDE (AINS) • efect inhibitor asupra produselor lipoxigenazei (sulindac, meclofenamat, diclofenac); • inhibarea formării superoxizilor (indometacin, piroxicam); • inhibarea agregării și aderării neutrofilelor, a procesului de eliberare a acestora de enzime (salicilați, indometacin); • deprimarea transformarii limfocitelor (salicilati); • inhibarea producţiei de factor reumatoid (piroxicam); • inhibarea producerii de citokine; • suprimarea producţiei de proteoglicani în cartilaj (salicilaţi, piroxicam, ibuprofen, fenoprofen, tolmetină) Ce factori influențează alegerea AINS? Proprietăți ale medicamentului Eficacitate Stabilitate Siguranță Comoditate de dozare Forma medicamentului Cost Pacient Sensibilitate individuală Boală Vârsta Patologie concomitentă Utilizarea altor medicamente Cum este evaluată eficacitatea AINS? Majoritatea AINS au fost comparate cu aspirina și, în studii mai recente, cu naproxenul În general, nu a existat nicio diferență semnificativă între AINS, deși există variații individuale distincte în răspuns În anumite boli artritice, medicamentele uneia dintre grupele structurale pot fi mijlocul de primă alegere De exemplu, în gută și spondiloartropatiile seronegative, este de preferat să se prescrie mai întâi indometacină sau tolmetină În artrită, nu există o relație clară între gradul de suprimare a ciclooxigenazei și activitatea medicamentului Deși farmacodinamia medicamentului este importantă pentru un pacient individual, nu există o corelație semnificativă între concentrația plasmatică și eficacitatea AINS, cu excepția salicilaților Cine prezintă un risc ridicat de a dezvolta reacții de hipersensibilitate la AINS? Cel mai mare risc este la pacienții cu astm bronșic sever și polipi nazali - până la % dintre acești pacienți au reacții adverse la aspirină Pacienții cu polipi nazali, astm sau urticarie cronică au, de asemenea, un risc crescut de reacție excesivă la AINS, de obicei sub formă de bronhospasm și dificultăți de respirație Este important de menționat că acestea sunt reacții de hipersensibilitate și nu alergii, deoarece nu sunt mediate de IgE Povestește-ne despre hepatotoxicitatea AINS Eliminarea AINS se realizează în principal prin metabolismul hepatic cu formarea de metaboliți inactivi excretați în urină O anumită creștere a enzimelor hepatice, în special a aminotransferazelor (AST și ALT), este caracteristică într-o anumită măsură atunci când se utilizează orice AINS O reacție similară a fost observată pentru prima dată cu utilizarea aspirinei la pacienții cu lupus eritematos sistemic și artrită reumatoidă juvenilă Au apărut cazuri de hepatită idiosincratică severă cu utilizarea indometacinului, diclofenacului, su-lindacului și fenilbutazonei Au fost descrise efecte hepatotoxice fatale SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE indometacin la copii; Acest medicament nu este recomandat pentru tratamentul artritei la copiii sub ani Au fost observate și cazuri de colestază Hepatotoxicitatea AINS este de obicei detectată în primele luni de tratament Prin urmare, este necesară monitorizarea funcției hepatice în prima lună de administrare a medicamentului și apoi la fiecare - luni Ce AINS sunt inactive și trebuie metabolizate în ficat pentru a obține derivați activi (acționând)? Sulindacul și nabumetona sunt promedicamente Sulindac este metabolizat reversibil la sulfură, un inhibitor puternic al ciclooxigenazei și este transformat în continuare la forma sa originală în intestine și rinichi Sulindac și metaboliții săi sunt incluși în circulația enterohepatică stabilă, aceasta fiind asociată cu un timp de înjumătățire lung al medicamentului ( - ore) Nabumetona nu este un acid și inhibă slab producția de prostaglandine Este metabolizat în acid -metoxi- -naftilacetic, care este un inhibitor puternic al sintezei prostaglandinelor Nabumetona este excretată de ficat, nu de rinichi, iar medicamentul nu suferă recirculare enterohepatică Numiți efectele secundare ale AINS asupra tractului gastrointestinal Dispepsie, greață și vărsături Reflux gastroesofagian Eroziuni gastrice Ulcere peptice Sângerări și perforații gastro-intestinale Ulcere intestinale subțiri sau mari Diaree (în special cu meclofenamat) Deși apariția simptomelor gastrointestinale cu utilizarea AINS este adesea observată, aproximativ jumătate dintre pacienții care dezvoltă ulcer peptic mari nu prezintă nicio plângere Cât de des provoacă AINS gastrită și ulcer peptic? Gastrita și ulcerul peptic sunt printre cele mai frecvente efecte secundare ale acestor medicamente Efectul dăunător al AINS asupra tractului gastrointestinal are ca rezultat de spitalizări și de decese anual în SUA Aproximativ % dintre pacienții tratați cu AINS dezvoltă ulcere peptice cronice semnificative clinic O meta-analiză arată o creștere de trei ori a riscului de evenimente gastrointestinale adverse atunci când se administrează AINS Cea mai afectată parte a tractului gastrointestinal este stomacul, în special antrul său Din păcate, testul obișnuit pentru prezența sângelui în scaun nu este foarte sensibil la detectarea acestor leziuni Costul pentru sănătate din cauza efectelor secundare gastrointestinale ale AINS în SUA este de aproximativ , miliarde de dolari pe an În ce cazuri este crescut riscul de a dezvolta ulcere gastrointestinale induse de AINS? La vârstnici (cu vârsta peste de ani) Antecedente de ulcer peptic (cu sau fără AINS) Tratament cu doze mari de AINS Utilizarea anterioară de antiacide, blocante H sau omeprazol pentru simptome gastrointestinale (cu sau fără AINS) CAPITOLUL MEDICAMENTE ANTIINFLAMATOARE NESTEROIDE (AINS) Antecedente de durere abdominală de etiologie necunoscută (cu sau fără AINS) Progresia bolii inflamatorii pentru care a fost prescris un AINS Administrarea concomitentă de corticosteroizi Situații controversate Infecția actuală cu Helicobacter pylori Fumat Consumul de alcool Cum protejează prostaglandinele mucoasa gastrică? Care este efectul AINS asupra stomacului? Acțiunea prostaglandinelor și a E asupra mucoasei gastrice: • induce formarea unei bariere mucoase de suprafață protectoare; • induce eliberarea de bicarbonat; • crește fluxul de sânge în stratul de suprafață al peretelui stomacului; • inhiba sinteza acizilor Efectul AINS asupra stomacului: • reduce secretia de mucus; • reduce sinteza bicarbonatului; • reduce fluxul de sânge în stratul superficial al peretelui stomacului; • crește secreția acidă; • reduce sinteza glutationului, reducând astfel utilizarea radicalilor de oxigen Cum poate fi redusă probabilitatea de a dezvolta ulcere gastrice și duodenale induse de AINS? Folosiți analgezice alternative ori de câte ori este posibil Folosiți cât mai mici doze de AINS Dacă este necesară terapia cu AINS, utilizați salicilați neacetilați (care sunt inhibitori slabi de prostaglandine) Luați în considerare utilizarea misoprostolului (un analog al prostaglandinei E ) la pacienții cu risc ridicat Dacă misoprostolul nu este disponibil, administrați antagoniști H sau omeprazol pentru a reduce riscul de ulcer duodenal Dacă apar simptome gastrointestinale, prescrieți antiacide, antagonişti H sau omeprazol AINS provoacă efecte nefrotoxice? Prostaglandinele au un efect relativ slab asupra rinichilor normali, cu volum de sânge circulant adecvat Cu toate acestea, în insuficiență renală sau într-o stare hipovolemică, prostaglandinele sunt necesare pentru a menține fluxul și presiunea sanguină glomerulară adecvate (Ele pot dilata arterele renale, pot crește excreția de sodiu și pot crește eliberarea de renină ) Efectele nefrotoxice ale AINS includ: • vasoconstricție, care reduce rata de filtrare glomerulară și crește conținutul de creatinină din sânge; SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE • retenţie de sodiu şi o creştere a volumului sanguin circulant (aceasta poate fi semnificativă la pacienţii cu insuficienţă cardiacă congestivă limită); • necroza papilară; • hiperkaliemie; • hiponatremie; • nefrită interstițială alergică acută datorată utilizării fenoprofenului; • necroză tubulară acută în timpul tratamentului cu fenilbutazonă; • nefrită interstițială ca răspuns la utilizarea aspirinei și fenacetinei (au fost descrise mai multe cazuri) Ce AINS pot fi utilizate la pacienții cu insuficiență renală moderată? Salicilații neacetilați sunt inhibitori slabi ai prostaglandinelor și probabil au un efect mai puțin asupra ratei de filtrare glomerulară Sulindac are, de asemenea, un efect secundar ușor asupra rinichilor În favoarea utilizării sulindacului a fost faptul că, fiind un promedicament, acesta este activat la sulfură de sulindac, care este apoi transformată de rinichi în forma sa originală, care nu interferează cu efectele renale benefice ale prostaglandinelor Cu toate acestea, o serie de studii au arătat că la pacienții cu insuficiență renală, sulindacul acționează ca și alte AINS și nu are niciun avantaj Prin urmare, nu este medicamentul de elecție pentru insuficiența renală Ce complicații pot provoca AINS? Tinitusul este o complicație destul de comună în tratamentul salicilaților Tinitusul a fost observat la diferite niveluri de salicilați în plasmă și totuși, aspectul său, de regulă, indică un exces al nivelului terapeutic al concentrației plasmatice a medicamentului Prin urmare, acest simptom (dacă este imposibil de controlat concentrația medicamentului în plasmă) este utilizat pentru evaluarea sa aproximativă Salicilații plasmatici mari uneori nu provoacă tinitus, dar conduc la tulburări de auz reversibile la copii și la pacienții vârstnici Afectează AINS SNC? Durerile de cap, amețelile, pierderea concentrării, depersonalizarea, tremorurile și psihozele au fost descrise cu indometacină și, într-o măsură mai mică, cu tolmetină Ibuprofenul a fost asociat cu meningita aseptică în unele cazuri, în special la pacienții cu LES Pacientul răspunde bine la tratamentul cu indometacin, dar se plânge de cefalee Cum poate fi redus acest efect? Probenecidul este un medicament care blochează tubii renali Utilizarea acestuia crește timpul de înjumătățire plasmatică al indometacinei, naproxenului, ketoprofenului și meclofenamatului De asemenea, previne pătrunderea indometacinei prin bariera hemato-encefalică Prin urmare, atunci când probenecidul este adăugat la terapie, este posibil să se reducă doza de indometacină de aproximativ ori, menținându-și efectul și absența efectelor secundare asupra sistemului nervos central CAPITOLUL Numiți efectele secundare rare ale AINS Febra - ibuprofen Sindrom lupus - fenilbutazonă, ibuprofen Vasculita - indometacin, naproxen Limfadenopatie mediastinală - sulindak Pericardita, miocardita - fenilbutazona Anemia aplastică - majoritatea AINS, în special fenilbutazona Aplazie eritrocitară izolată - fenilbutazonă, indometacină, fenoprofen Trombocitopenie - majoritatea AINS Neutropenie - majoritatea AINS Anemie hemolitică - acid mefenamic, ibuprofen, naproxen Stomatita - majoritatea AINS Efecte cutanate (fotosensibilitate, eritem multiform, urticarie, necroliză epidermică toxică) - majoritatea AINS, în special piroxicam Meningita aseptica (mai ales la pacientii cu LES) - ibuprofen, mai rar alte AINS Care sunt perioadele de înjumătățire ale diferitelor AINS? TIMPUL DE ÎMPĂMĂTĂTATE AL MEDICAMENTULUI (ore) DOZE Timp de înjumătățire scurt ( h) Diflunisal - mg de două ori pe zi Nabumetonă - mg de două ori pe zi - mg o dată pe zi Naproxen - mg de două ori pe zi Oxaprozin - mg o dată pe zi Fenilbutazonă - mg dată/zi mg de - ori/zi Piroxicam - mg o dată/zi Salicilat - ** Sulindak - mg de ori/zi * Eliminarea medicamentului se realizează în faze, cea mai importantă este prima ** Excreția medicamentului depinde de doză SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Cel mai mare număr de plângeri se observă cu una sau două doze de medicamente Medicamentele cu un timp de înjumătățire lung pot fi benefice pentru durerea și rigiditatea dimineții Numiți formele de eliberare a AINS Tablete care se dizolvă în intestine Această formă de aspirină este concepută pentru a reduce simptomele gastrointestinale, cu toate acestea, în practică, nu a existat o scădere a incidenței gastritei sau ulcerelor peptice în comparație cu forma obișnuită Forme lichide Ibuprofenul, naproxenul, colina trisalicilat de magneziu și indometacina sunt disponibile sub formă lichidă pentru pacienții care au dificultăți la înghițirea comprimatelor și pentru copii Forme cu eliberare lentă Conceput pentru a crește timpul de înjumătățire al medicamentelor cu o durată scurtă de acțiune, astfel încât aceste medicamente să poată fi luate de ori (indometacin SR) sau de dată pe zi (ketoprofen ER) Ce AINS pot fi utilizate la copii? Salicilații, ibuprofenul, naproxenul și tolmetina sunt aprobate de FDA pentru utilizare la copii din SUA Este necesar să se ia măsuri de precauție atunci când se prescriu AINS persoanelor în vârstă? Bolile reumatice nu sunt neobișnuite la vârstnici, iar AINS sunt adesea folosite la acest grup de pacienți Bătrânii sunt mai susceptibili de a experimenta diverse complicații în comparație cu alte grupe de vârstă din următoarele motive: • modificări ale absorbţiei medicamentelor pH-ul din stomac crește odată cu vârsta Absorbția activă și transportul medicamentelor pot varia; • distribuirea redusă a medicamentelor în organism; • legarea redusă a medicamentelor de proteinele plasmatice Conținutul de albumină în plasmă scade la pacienții vârstnici; • metabolismul hepatic și excreția renală se pot modifica; • utilizarea mai multor medicamente diferite Uneori, pacienții iau alte medicamente care pot interacționa cu AINS Pentru a reduce riscul asociat cu utilizarea AINS la vârstnici, trebuie respectate următoarele reguli: • nu prescrieţi AINS atunci când nu sunt necesare Nu continuați tratamentul mai mult decât este necesar; • crește doza cu prudență; • cunoașteți medicamente care prezintă un risc ridicat de complicații; • cunoașteți pacienți cu risc crescut de reacții adverse; • monitorizați cu atenție starea pacienților vârstnici care iau AINS Noile AINS pot fi mai eficiente decât cele existente Spuneți-ne despre acest lucru din punctul de vedere al mecanismelor de reglare a prostaglandinei sintetazei H (ciclooxigenază) Există cel puțin izoforme ale ciclooxigenazei, a căror activitate este reglată și se manifestă diferit Produșii prostaglandin-H-sintetazei sau ciclooxigenazei se formează în mod normal și sunt implicați în procesele celulare normale CAPITOLUL sy Formarea lor este stimulată de hormoni sau factori de creștere și este necesară pentru formarea stratului mucos protector al stomacului Formarea produselor prostaglandinei-H-sintetazei , sau ciclooxigenazei , este stimulată în leucocite și fibroblaste prin procesul inflamator În stare normală, până când sinteza lor este stimulată de inflamație, ele lipsesc Noile AINS sunt capabile să inhibe formarea produselor ciclooxigenazei fără a afecta funcția ciclooxigenazei Astfel, se va obține un efect antiinflamator pozitiv fără efecte secundare grave Povestește-ne despre interacțiunea AINS cu alte medicamente AINS care acționează asupra altor medicamente UN DROG AINS EFECT warfarină Fenilbutazonă Toate AINS Sulfonil Uree Fenilbutazonă Doze mari -Blocante Hidralazina Prazosin inhibitori ai ECA Diuretice salicilati Toate AINS care inhibă prostaglandinele La fel La fel Fenitoină Fenilbutazonă Alte AINS Litiu Majoritatea AINS Digoxina Majoritatea AINS Aminoglicozide Majoritatea AINS Metotrexat Majoritatea AINS Valproat Aspirina sodiu Inhiba metabolismul warfarinei, crescand efectul anticoagulant Creșteți riscul de sângerare prin inhibarea funcției trombocitelor și deteriorarea mucoasei gastrice Inhibă metabolismul sulfonilureei, crescând riscul de hipoglicemie Potențiază hipoglicemia Reduce hipotensiunea, dar nu afectează efectele negative cronotrope și inotrope Neutralizează efectele hipotensive Neutralizează efectele natriuretice, diuretice, hipotensive ale furosemidului; efectul natriuretic al spironolactonei; efecte hipotensive, dar nu natriuretice și diuretice ale tiazidelor Inhibă metabolismul, crescând concentrația plasmatică și, în consecință, riscul de efecte toxice Concurează cu fenitoina pentru legarea de proteinele plasmatice, reducând concentrația totală necesară pentru a obține aceeași concentrație activă a medicamentului Creșteți concentrația plasmatică de litiu Poate crește concentrațiile plasmatice de digoxină Poate crește concentrațiile plasmatice ale aminoglicozidelor Poate crește concentrațiile plasmatice de metotrexat Inhibă metabolismul valproatului prin creșterea nivelurilor plasmatice Alte medicamente care acționează asupra AINS UN DROG AINS EFECT Antiacide Cimetidină Indometacină Salicilați Alte AINS? Piroxicam Antiacidele care conțin aluminiu reduc rata și gradul de absorbție Bicarbonatul de sodiu crește viteza și gradul de absorbție Crește concentrația plasmatică și timpul de înjumătățire al piroxicamului SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE EFECTUL MEDICAMENTULUI AINS Probenecid Colestiramină Majoritatea AINS Scade metabolismul și clearance-ul renal al AINS Naproxen Rășina schimbătoare de ioni leagă AINS în intestin, reducând posibil rata (și gradul?) de absorbție a altor AINS Cofeină Metoclopramidă Aspirina Crește rata de absorbție a aspirinei Aspirina și, eventual, Crește rata și gradul de absorbție la pacienți, dar alte AINS cu migrene Literatură aleasă Clements R J , Paulus H E Medicamente antiinflamatoare nesteroidiene (AINS) În: Kelly WN, Hams ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Huskisson EC Cum să alegi un medicament antiinflamator nesteroidian Rheum Dis Clin North Am : - , Brooks PM, Day RO Medicamente antiinflamatoare nesteroidiene-Diferențe și asemănări N Engl J Med : - , Simon LS, Goodman T Toxicitate gastrointestinală indusă de AINS Taur Rheum Dis , : - , Hollander D Complicațiile gastrointestinale ale medicamentelor antiinflamatoare nesteroidiene: strategii profilactice și terapeutice Am J Med : - , Tolman KG Hepatotoxicitatea medicamentelor antireumatice J Rheumatol , : - , Rodriguez LAG, Williams R , Derby LE și colab Leziuni hepatice acute asociate cu medicamente antiinflamatoare nesteroidiene și rolul factorilor de risc Arc Intern Med , : - , Scheiman JM Patogenia leziunilor gastroduodenale datorate medicamentelor antiinflamatoare nesteroidiene Implicații pentru prevenire și terapie Semin Arthritis Rheum , : - , Webster J Interacțiunile AINS cu diuretice și beta-blocante: Mecanisme și implicații clinice Drugs, : - , O'Brien WM, Bagby GF Reacții adverse rare la medicamentele antiinflamatoare nesteroidiene (pt I și II) J Rheumatol , : - , - , Clive DM, Stoff JS Sindroame renale asociate cu medicamente antiinflamatoare nesteroidiene N Engl J Med , : - , Garella S , Matarese RA Efectele renale ale prostaglandinelor și efectele adverse clinice ale agenților antiinflamatori nesteroidieni Medicină, : - , Abramson SB, Weissmann G Mecanismele de acțiune ale medicamentelor antiinflamatoare nesteroidiene Arthritis Rheum , : - , Morgan J , Furst DE Implicații ale terapiei medicamentoase la vârstnici Rheum Dis Clin North Am , : - , CAPITOLUL CAPITOLUL Grigore J Dennis, MD Care sunt indicatiile generale ale terapiei cu glucocorticoizi? Glucocorticoizii sau corticosteroizii sunt medicamente puternice utilizate adesea într-o varietate de situații clinice În bolile reumatice, există două indicații principale pentru utilizarea corticosteroizilor: Suprimarea procesului inflamator Modificarea răspunsului imun Ce forme de terapie cu corticosteroizi se folosesc pentru bolile reumatismale? Metodele eficiente general acceptate de terapie cu corticosteroizi pentru bolile reumatice includ: Terapia intrasinovială (injectare într-o articulație, bursă sau teacă de tendon) este folosită în mod obișnuit pentru a controla reacțiile inflamatorii care implică sinoviala unei articulații Terapie orală sau alimentară Terapie parenterală: intramusculară și intravenoasă Care sunt cei mai importanți factori de luat în considerare înainte de a începe terapia cu corticosteroizi? Luați în considerare următorii factori: • prezenţa infecţiilor cronice; • scăderea toleranței la glucoză, pacienții cu diabet în rândul rudelor; • prezența osteoporozei; • ulcer peptic, gastrită, esofagită; • patologie cardiovasculară, hipertensiune arterială; • probleme mentale În prezența acestor factori, utilizarea corticosteroizilor nu este exclusă, dar este necesară o atenție mai atentă pacientului din cauza probabilității crescute de a dezvolta reacții adverse specifice Cum se determină valoarea inițială a fiecăruia dintre factorii enumerați înainte de a începe terapia cu corticosteroizi? Unele infecții cronice care nu sunt detectate la examenul fizic inițial progresează cu terapia cu corticosteroizi De exemplu, tuberculoza și bolile fungice sunt forme comune de infecții pulmonare datorate imunodeficienței Trebuie efectuate o radiografie toracică și un test cutanat la tuberculină pentru a determina valoarea inițială Predispoziția la toleranța afectată la glucoză este un punct important în evaluarea probabilității de a dezvolta diabet pe fundalul terapiei cu steroizi Înainte de a începe, se efectuează un test de încărcare cu glucoză, urmat de repetarea lui periodică, mai ales în cazul tratamentului de lungă durată SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Efectele secundare asociate cu osteoporoza pot apărea surprinzător de rapid după inițierea terapiei cu corticosteroizi Pentru a evalua riscul dezvoltării lor la toate pacientele aflate în postmenopauză, este necesar să se efectueze radiografii ale coloanei vertebrale Dacă sunt detectate anomalii, se efectuează densitometrie minerală osoasă și terapie preventivă Activitatea procesului eroziv în tractul gastrointestinal poate fi îmbunătățită de corticosteroizi Înainte de a începe terapia cu glucocorticoizi, este necesar să se efectueze un test de scaun pentru prezența sângelui și un test clinic de sânge cu determinarea numărului de hematocrit Bolile cardiovasculare și hipertensiunea pot fi exacerbate de corticosteroizi, astfel încât tensiunea arterială trebuie măsurată și edemul periferic trebuie verificat la examenul fizic înainte și în timpul terapiei cu corticosteroizi În cele din urmă, este necesar, în special la pacienții cu antecedente de tulburări psihice, să se efectueze un studiu minim al stării psihice și să-l evalueze la momentul inițial pentru monitorizarea ulterioară în timpul terapiei cu corticosteroizi, Terapia cu corticosteroizi este întotdeauna principalul tratament pentru bolile reumatismale? Da, cu unii dintre ei În general, bolile reumatice pentru care sunt utilizați în principal steroizii sunt clasificate ca boli ale țesutului conjunctiv Aceste patologii includ: • polimialgie reumatică; • polimiozita/dermatomiozita; • vasculite; • complicații individuale asociate cu boli ale țesutului conjunctiv (artrita reumatoidă, LES, boala Sjögren) Regimul de administrare a corticosteroizilor afectează eficacitatea acestora? Da Eficacitatea terapiei cu corticosteroizi este corelată clinic cu durata de suprimare a sistemului hipotalamo-hipofizar În funcție de creșterea efectului supresor asupra acestui sistem, schemele de terapie cu corticosteroizi sunt distribuite după cum urmează: Ingestie intermitentă Recepție o dată la două zile O singură doză zilnică de medicament Terapia cu puls intravenos intermitent Luarea medicamentului de mai multe ori pe zi Se folosesc corticosteroizi în tratamentul bolilor reumatismale, altele decât țesutul conjunctiv? Da, dar sub formă de terapie topică Pentru terapia locală sunt utilizate diferite forme de corticosteroizi, dar injectarea medicamentului rămâne cea mai eficientă metodă de introducere a acestuia în structurile musculo-scheletice Condițiile specifice pentru care injecțiile cu corticosteroizi sunt deosebit de eficiente includ: Tratamentul bursitei prin puncție în punga articulară Injectii in teaca tendonului pentru tendinita Injecții intraarticulare pentru sinovită Injecții în punctele de declanșare ale țesuturilor moi CAPITOLUL Cum sunt clasificați corticosteroizii în funcție de activitatea lor biologică? În funcție de durata activității biologice, corticosteroizii pot fi împărțiți în trei grupe Medicamente cu acțiune scurtă (timp de înjumătățire de ore) Parametazona Betametazonă Dexametazonă Ce determină alegerea medicamentului pentru terapia injectabilă? Atunci când alegeți un medicament pentru terapia injectabilă, solubilitatea corticosteroizilor este un factor determinant Scăderea acestuia crește durata efectului local al medicamentului, deoarece în acest caz se observă difuzia sa mai lentă Medicamentele mai puțin solubile sunt mai eficiente, dar mai susceptibile de a provoca efecte secundare Numiți proprietățile corticosteroizilor care determină utilizarea lor • Timpul biologic de înjumătățire • Efecte mineralocorticoide • Necesitatea conversiei la derivați biologic activi • Forma medicamentului • Preț Care corticosteroizi provoacă cea mai mică retenție de sodiu? Retenția de sodiu depinde de acțiunea mineralocorticoidului, care este neglijabilă cu doze convenționale de metilprednisolon, triamcinolon, parametazonă, betametazonă și dexametazonă Proprietățile mineralocorticoide ale medicamentelor glucocorticoide EFECTUL GLUCOCORTICOID MINERALOCORTICOID acțiune scurtă Hidrocortizon Cortizon , Durată intermediară de acțiune Prednison , Prednisolon , Metilprednisolon + Triamcinolonă Actiune de lunga durata Parametazona ± Betametazonă + Dexametazonă + Efectul este exprimat în comparație cu cortizolul, a cărui valoare este considerată SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Comparați proprietățile glucocorticoidelor corticosteroizilor și cortizolului Proprietățile glucocorticoide ale corticosteroizilor GLUCOCORTICOID EFECT GLUCOCORTICOID acțiune scurtă Hidrocortizon Cortizon , Durată intermediară de acțiune Prednison Prednisolon Metilprednisolon Triamcinolon Actiune de lunga durata Parametazona Betametazona Dexametazonă - În comparație cu cortizolul, care este luat ca Care sunt efectele secundare ale terapiei cu corticosteroizi? Toleranță scăzută la glucoză slabiciune musculara Probleme ale pielii (vânătăi, vergeturi, vindecare întârziată a rănilor) Obezitatea Ulcere peptice Osteoporoza Deficiență de creștere Formarea cataractei hirsutism infectii Încălcarea menstruației Probleme mentale De ce este necesar să se efectueze un test cutanat la tuberculină înainte de a începe tratamentul cu corticosteroizi? Cu terapia continuă cu corticosteroizi în doze farmacologice, există o probabilitate mare de suprimare a răspunsului celular la testul cutanat în primele săptămâni În plus, un răspuns celular alterat poate acționa asupra reactivității la tuberculină Prin urmare, rezultatele negative ale testelor cutanate obținute în timpul terapiei cu corticosteroizi nu sunt de încredere, chiar dacă testul cutanat de control a fost pozitiv Cât de frecventă este atrofia suprarenală la pacienții cărora li se administrează glucocorticoizi? Terapia cu glucocorticoizi este cea mai frecventă cauză a insuficienței suprarenale datorită suprimării eliberării hormonului adrenocorticotrop (ACTH) În absența completă a ACTH, cortexul suprarenal uman începe să se atrofieze după săptămână Tratamentul cu doze supresoare de ACTH ale unui corticosteroid poate duce la atrofia funcțională a cortexului suprarenal, deoarece astfel de pacienți nu sunt capabili să răspundă la situații stresante (infecții, traumatisme, intervenții chirurgicale) cu o eliberare adecvată de cortizol (până la - mg) /zi) Pentru un aport normal de cortizol în perioadele de stres fiziologic, este necesar să se efectueze o terapie de substituție adecvată CAPITOLUL GLUCOCORTICOIZI - SISTEMICI ȘI LOCAL Care sunt dozele zilnice mici, medii și mari de prednison în tratamentul bolilor reumatismale? Doze mici: mg/zi Cum se reduce la minimum riscul de suprimare a sistemului hipotalamo-hipofizo-suprarenal în timpul tratamentului cu corticosteroizi? Secreția naturală de cortizol la om are un anumit ritm circadian cu un nivel maxim dimineața, astfel încât administrarea de corticosteroizi în acest moment are un efect supresor mai puțin pronunțat asupra eliberării factorului de eliberare a cortizolului Administrarea de glucocorticoizi înainte de ora : are cel mai puțin efect inhibitor asupra sistemului hipotalamo-hipofizo-suprarenal Care sunt principalele beneficii ale injectării intrasinoviale cu corticosteroizi? • Reducerea inflamației la nivelul articulației, pungii articulare sau tecii tendonului • Absența efectelor secundare sistemice Care sunt indicatiile generale ale corticoterapiei injectabile in afectiunile reumatismale? Prezența inflamației izolate a articulației pe fondul patologiei poliarticulare, care este mult mai pronunțată în comparație cu alte articulații (după eliminarea infecției articulare) Formarea recurentă de exudat în articulație Inflamația tecii tendonului Bursita sau tendinita refractara la AINS Monoartrita neinfecțioasă Pentru ce boli este indicată terapia injectabilă cu corticosteroizi (în orice stadiu al dezvoltării lor)? • Artrita reumatoida • Boala de depunere de cristale • Lupus eritematos sistemic • Artrită acută traumatică • Osteoartrita • Tendinita/bursita umarului • sindromul Tietz • Spondiloartropatii seronegative Cât de mult corticosteroid poate fi injectat în siguranță într-o articulație? Depinde de dimensiunea articulației Medicul trebuie să cunoască volumul de medicament care poate fi injectat într-o anumită articulație și să ia toate măsurile de precauție pentru a evita supraîntinderea capsulei din jurul articulației DIMENSIUNEA articulației VOLUM (ml) Mare (genunchi, gleznă, umăr) - Mediu (cot, carpian) , - Mic (interfalangian, metafalangian) , - , SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Ce forme injectabile de corticosteroizi sunt utilizate pentru injectare într-o articulație, bursă sau teacă de tendon? CONCENTRAȚIA MEDICAMENTULUI (mg/ml) ECHIVALENT PREDNIZON (mg) Fosfat de sodiu dexametazonă solubil, cu acțiune scurtă (Decadron, Hexadrol) Acetat de hidrocortizon (Hydrocortone) Tebutat de prednisolon cu acțiune prelungită, mai puțin solubil (Hydeîtra-TBA) Acetat de metilprednisolon (Depo-Medrol, Depo-Medrol, acetat de metil) ) ) Triamcinolonă acetonidă cu cea mai lungă acțiune, cel mai puțin solubilă (Kenalog, Aristocort) , Triamcinolon hexacetonid (Aristospan) Betametazonă fosfat/acetat de sodiu (Celestone, Soluspan) , , , , ' Echivalent cu ml de steroid injectabil Ce determină doza optimă de injectare cu corticosteroizi în spațiul sinovial? Doza de corticosteroid care trebuie injectată în cavitatea sinovială depinde de următorii factori: Dimensiunea îmbinării Gradul de inflamație Cantitatea de lichid din articulație Concentrația de corticosteroizi Ce medicament corticosteroizi și în ce doză trebuie injectat într-o articulație, capsulă articulară sau teaca tendonului? (Discutabil ) Injecțiile cu corticosteroizi cu acțiune scurtă sau lungă în teaca tendonului sunt, în general, recomandate deoarece sunt mai solubile, provoacă mai puțină atrofie tisulară și sunt mai puțin susceptibile de a rupe tendonul Corticosteroizii cu cea mai lungă acțiune sunt mai eficienți atunci când sunt injectați în articulațiile inflamate Recomandări pentru doze adecvate de corticosteroid injectabil LOCUL DE INJECȚIE DOZA ECHIVALENTĂ DE PRINISON (mg) Pungă articulară Teacă pentru tendon Articulații mici ale brațelor și picioarelor Articulații medii (mână, cot) Articulații mari (genunchi, umăr, gleznă) - - - - - Cât de des pot fi injectați corticosteroizi într-o articulație sau teacă de tendon? Principalul pericol al injecțiilor frecvente este deteriorarea progresivă a funcției articulare din cauza atrofiei cartilajului sau slăbirii tendonului cu risc de ruptură Cu cât intervalul dintre injecții este mai lung, cu atât mai bine Se recomandă un interval minim între injecții de - săptămâni In articulatiile care conteaza CAPITOLUL greutatea corporală, medicamentele nu trebuie administrate mai des de dată în - săptămâni Aceeași teacă articulară sau tendinoasă nu trebuie injectată cu un corticosteroid de mai mult de ori pe an Este posibil să se injecteze un corticosteroid și un anestezic într-o singură injecție pentru a minimiza numărul de injecții? Da, medicamentele anestezice pot fi amestecate cu corticosteroizi Cu toate acestea, dacă preparatul cu corticosteroizi conține paraben ca conservant, flocularea în suspensie nu poate fi exclusă atunci când este amestecată Care sunt posibilele complicații și efecte ale injecțiilor cu corticosteroizi? Infecție Sinovita indusă de cristale de steroizi (exacerbare post-injectare) Hipopigmentarea Atrofia țesuturilor subcutanate Ruptura tendonului Există contraindicații pentru injecțiile intrasinoviale cu corticosteroizi? Medicul trebuie să fie conștient de contraindicațiile injectării cu corticosteroizi (relative sau absolute) pentru a decide dacă injecția va aduce cu adevărat beneficii pacientului Următoarele situații necesită o atenție serioasă înainte de o injecție cu corticosteroizi: • supuraţia periarticulară şi articulară; • bacteriemie; • instabilitate articulară; • inaccesibilitatea articulațiilor; • lipsa răspunsului la injecțiile anterioare; • tulburări de formare a trombilor; • fractură intraarticulară Care sunt mecanismele efectelor antiinflamatorii ale corticosteroizilor? Steroizii exercită efecte antiinflamatorii prin mai multe mecanisme Cele mai importante sunt următoarele: • reducerea migrării și acumulării de neutrofile în zona inflamației; • inhibarea fagocitozei neutrofile și macrofagiene, eliberarea enzimatică și producerea de citokine proinflamatorii (în special interleukina- și factorul de necroză tumorală); • inducerea lipocortinei și lipomodulinei, care reduc sinteza acidului arahidonic cu o scădere corespunzătoare a producției de prostaglandine și leucotriene; • scăderea proliferării celulelor T, sintezei și secreției de interleukine- Literatură aleasă Axelrod L Terapia cu glucocorticoizi Medicină, : , Baxter JD Efectele terapiei cu glucocorticoizi hosp Pract , : - , SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Chrousos G R Axul hipotalamo hipofizo-suprarenal și inflamația mediată imun N Engl J Med , : - , Cupps TR Utilizare terapeutică În: Boumpas DT (moderator): Terapia cu glucocorticoizi pentru bolile mediate imun: corelații de bază și clinice Ann Intern Med , : - , Fauci AS, Dale DC, Balow JE Terapia cu glucocorticoizi: Mecanisme de acțiune și considerații clinice Ann Intern Med : - , Paulus HE, Bulpitt KJ Agenți antiinflamatori nesteroidieni și corticosteroizi În: Schumacher HR Jr (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - , - CAPITOLUL James O'Deli, MD Dacă sunt folosite multe medicamente pentru a trata boala, toate sunt ineficiente William Osler Ce înseamnă termenii "medicament care modifică boala" sau "medicament care induce remisiunea" în legătură cu artrita reumatoidă? Nu există un remediu pentru artrita reumatoidă, așa că scopul terapiei este menținerea fazei de remisiune Au fost folosiți diverși termeni pentru a desemna o categorie de medicamente capabile să îndeplinească, cel puțin într-o oarecare măsură, această sarcină: • medicamente antireumatice modificatoare ale bolii (DMARD); • medicamente care induc remisie; • medicamente de nivel al doilea; • medicamente antireumatice cu acţiune lentă Dar nu sunt pe deplin exacte Medicamentele modificatoare ale bolii sunt o denumire greșită, deoarece aceste medicamente nu modifică întotdeauna boala, cel puțin nu la toți pacienții Termenul de "medicamente care induc remisie" conține o contradicție evidentă, deoarece remisiile induse de medicamente în artrita reumatoidă sunt rare Denumirea de "medicamente de nivel al doilea" pare să implice că aceste medicamente sunt folosite în terapie după altele Medicamentele cu acțiune lentă sunt un termen descriptiv, deoarece majoritatea acestor medicamente necesită luni pentru a dezvolta un efect, dar acest nume nu inspiră încredere pacienților sau medicilor că starea se va îmbunătăți Numiți medicamentele care aparțin categoriei de medicamente modificatoare de boală în tratamentul poliartritei reumatoide Preparate de aur pentru injectare intramusculară (solganal - Solganal, myo-crisin - Myochrysine) Antimalarice (hidroxiclorochina [Plaquenil], clorochina [Aralen]) CAPITOLUL MEDICAMENTE ANTIREUMATICE SISTEMICE Sulfasalazina (azulfidina - Azulfidina) D-penicilamină - D-penicilamină (cupramină - Cupramină, di-pen - DePen) Preparate orale de aur - auranofin - auranofin (ridaura - Ridaura) Metotrexat - Metotrexat (rheumatrex - Rheumatrex) Azatioprină - Azatioprină (Imuran - Imuran) Ciclosporină - Ciclosporină (sandimmune - Sandimmune, neoral - Neoral) Care MBARP sunt cele mai eficiente în artrita reumatoidă? Cel mai eficient: metotrexat; preparate din aur pentru injectare intramusculară; sulfasalazină; D - p en si cil amin; azatioprină Eficient moderat: antimalarice (hidroxiclorochina, clorochina) Slab eficient: preparate de aur pentru administrare orală O meta-analiză a arătat o eficacitate similară pentru majoritatea medicamentelor antireumatice modificatoare de boală, cu o perioadă scurtă de urmărire Preparatele antimalarice și orale de aur sunt mai slabe decât altele, dar semnificativ mai eficiente decât placebo Eficacitatea preparatelor cu aur este de aproximativ %, antimalarică - aproximativ % Metotrexatul este primul pe această listă, deoarece, în comparație cu alte MARPS, efectul său este mult mai lung Care MBARP sunt cele mai toxice? În ordinea descrescătoare a toxicității, preparatele sunt dispuse astfel: preparate de aur pentru injectare intramusculară; sulfasalazină; D-penicilamină; metotrexat; Preparate din aur pentru administrare orală; medicamente antimalarice Aproape toate efectele secundare ale sulfasalazinei se datorează unei ușoare încălcări a funcției tractului gastrointestinal Prin urmare, având în vedere gravitatea efectelor secundare, poate fi trecut pe această listă după preparatele orale de aur Care sunt scopurile terapiei pentru artrita reumatoidă? Faceți totul pentru a vă asigura că pacientul poate funcționa liber cât mai curând posibil Asigurați-vă că eficacitatea terapiei este suficientă pentru a opri sau a întârzia progresia leziunilor și distrugerii articulațiilor, astfel încât acestea să continue să funcționeze mulți ani Când trebuie administrat MBARP unui pacient cu poliartrită reumatoidă? Indicații pentru terapia MBARP în artrita reumatoidă Manifestări ale activității bolii (sinovită, rigiditate matinală etc ) Progresia eroziunilor sau deformărilor osoase Simptome extraarticulare SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Eroziunile și/sau deformările articulare sunt de obicei ireversibile Prin urmare, este foarte important ca terapia să fie începută cât mai devreme posibil pentru a evita apariția lor Odată ce diagnosticul de artrită reumatoidă este stabilit (de obicei, la săptămâni până la luni de la debutul simptomelor), majoritatea reumatologilor încep tratamentul cu MBARP pentru indicațiile enumerate mai sus Când mă pot aștepta la un efect de la tratamentul cu MDARP? Atunci când se prescrie MARRP, este important să se informeze pacientul cu privire la timpul posibil de răspuns la tratamentul în curs Pentru majoritatea MMARP-urilor, durează câteva luni înainte de a obține un efect vizibil Dacă pacienții se așteaptă ca pastilele care li se administrează astăzi să le îmbunătățească starea mâine, ei pot fi foarte dezamăgiți și își vor exprima plângerile Care sunt principalele efecte secundare ale injectării intramusculare de aur? Reacție asemănătoare nitriților ( - %) Erupție cutanată ( - %) Proteinurie ( - %) Reacții hematologice ( - %) O reacție asemănătoare nitriților se exprimă într-o senzație de apariție a sângelui și a hipotensiunii, observată în - de minute după administrarea medicamentului (de obicei miocrizină) Descrieți protocolul standard pentru tratamentul cu aur intramuscular Terapia este de obicei începută cu o doză de test ( mg intramuscular) Dacă nu se observă reacții adverse, atunci după săptămână se administrează - mg (în majoritatea cazurilor mg) Apoi, injecțiile săptămânale cu mg de medicament sunt repetate până la obținerea efectului Dacă doza totală de aur administrată ajunge la g fără o îmbunătățire vizibilă a stării pacientului, tratamentul este de obicei întrerupt ca fiind ineficient Când starea pacientului se îmbunătățește, frecvența injecțiilor este redusă la dată în - săptămâni, uneori până la dată pe lună Dacă, odată cu creșterea intervalului dintre injecții, se observă o exacerbare a bolii, atunci frecvența injecțiilor trebuie crescută Ce analize de laborator trebuie efectuate în timpul tratamentului cu aur? Înainte de fiecare injectare de preparate de aur, se recomandă efectuarea unui test clinic de sânge cu număr de trombocite și evaluarea proteinuriei Dacă există o scădere semnificativă a numărului de leucocite, trombocite sau proteinurie severă (de obicei > +), tratamentul trebuie întrerupt probabil Î Cum este utilizat aurul oral în tratamentul artritei reumatoide? Este diferit de forma intramusculară? Formă: capsule care conțin mg de medicament Reacții adverse: diaree, erupții cutanate, proteinurie, deprimare a măduvei osoase Dozare: în interior - mg/zi Urmărire: hemoleucograma clinică lunară cu număr de trombocite, evaluarea proteinuriei Principalele probleme care apar în timpul tratamentului cu preparate cu aur sunt intoleranța din tractul gastrointestinal, în principal diareea, care se dezvoltă la % dintre pacienți Formulările enterale au potențialul de a provoca erupții cutanate, proteinurie și deprimare a măduvei osoase la fel ca agenții intramusculari; dar aceste manifestări ale efectelor secundare sunt observate, totuși, nu atât de des CAPITOLUL MEDICAMENTE ANTIREUMATICE SISTEMICE Cum se utilizează medicamentele antimalarice pentru a trata artrita reumatoidă? Forma: hidroxiclorochina - tablete de mg; clorochină - tablete de și mg Reacții adverse: greață, vărsături, erupții cutanate, tulburări de vedere (rar) Dozaj: hidroxiclorochina - - mg/zi; clorochina - mg/zi Observație: examinare de către un medic oftalmolog la fiecare luni Medicamentele antimalarice sunt cele mai puțin toxice dintre toate ARP-urile MB utilizate pentru a trata artrita reumatoidă Cel mai periculos efect toxic al acestor medicamente este asupra retinei, dar la dozele recomandate în prezent, complicațiile care amenință vederea sunt rare ( ml), ceea ce minimizează riscul de nefropatie cu acid uric și nefrolitiază Cum se administrează probenecidul și sulfinpirazona? Cum sunt diferite aceste medicamente? Sulfinpirazona este un analog al metabolitului fenilbutazonei, dar nu are proprietăți antiinflamatorii Acest medicament este legat în proporție de % de proteinele plasmatice și are un timp de înjumătățire de - ore - % din medicament este excretat nemodificat în urină, restul este sub formă de metabolit uricozuric Spre deosebire de probenecid, sulfinpirazona are activitate antiplachetă deoarece inhibă sinteza tromboxanului Medicamentul este disponibil în tablete de și mg La începutul tratamentului, se prescriu mg de ori pe zi, cu o creștere treptată în continuare până la un nivel de întreținere de - mg / zi în - doze Sulfinpirazona este de - ori mai eficientă decât probenecidul la pacienții cu insuficiență renală Probenecidul are o durată mai mare de acțiune ( - ore) și este mai metabolizat decât sulfinpirazona Alopurinolul crește timpul de înjumătățire al probenecidului, iar probenecidul crește timpul de înjumătățire al penicilinei, ampicilinei, dapsonei, indometacinei și sulfinpirazonei, reducând excreția renală a acestora și încetinește metabolismul heparinei Se produce probenecid CAPITOLUL în tablete de mg Medicamentul începe cu mg de ori pe zi, în viitor, doza poate fi crescută treptat la g / zi (doză medie g / zi) în - doze Care sunt efectele secundare ale terapiei uricozurice? Medicamentele uricozurice sunt în general bine tolerate de peste % dintre pacienți, cu complicații grave rar observate Prevenibil Exacerbări ale gutei Nefropatie cu urati Nefrolitiaza cu urati Relativ comun Simptome gastrointestinale ( %) Dermatita ( %) Durere de cap Rar Anemie hemolitică anemie aplastica sindrom nefrotic Hepatonecroza Anafilaxia febră medicinală Numiți inhibitorii sintezei acidului uric Alopurinolul, un analog al hipoxantinei, este cel mai frecvent utilizat inhibitor al sintezei acidului uric Oxipurinolul, un analog al xantinei și metabolitul major al alopurinolului, este slab absorbit din tractul gastrointestinal În SUA, acest medicament nu este utilizat, dar în Europa este prescris pacienților care au reacții alergice la alopurinol Care sunt indicațiile pentru utilizarea alopurinolului? Indicații pentru numirea alopurinolului pentru gută: Supraproducție de urati (acid uric > mg în urină colectată în de ore cu o dietă normală) Nefrolitiază Insuficiență renală (clearance-ul creatininei , mg/dL sau acid uric zilnic în urină > mg Descrieți mecanismul de acțiune și proprietățile farmacocinetice ale alopurinolului Alopurinolul reduce concentrația de urat în sânge și în urină prin inhibarea xantinoxidazei, ceea ce duce la creșterea conținutului de precursori de xantină și hipoxantina Alopurinolul însuși este metabolizat de xantinoxidază la metabolitul activ oxipurinol, a cărui concentrație poate fi măsurată pentru a evalua efectul Medicamentele al căror metabolism depinde de această enzimă, precum -mercaptopurina și azatioprina, necesită o reducere a dozei cu - % atunci când sunt administrate cu alopurinol Alopurinolul este bine absorbit din tractul gastrointestinal SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE tractului și are un timp de înjumătățire de de minute; iar oxipurinolul este slab absorbit dar are un timp de înjumătățire mult mai lung ( - ore) În insuficiența renală, doza de alopurinol trebuie redusă Efectul antihiperuricemic maxim se dezvoltă în a -a- zi de tratament Care sunt dozele de alopurinol? Alopurinolul este disponibil sub formă de comprimate de mg și mg, de obicei administrate o dată pe zi, până când concentrațiile serice de urat sunt mg/zi pentru a reduce acidul uric la un nivel adecvat, trebuie identificați alți factori corectibili care pot duce la hiperuricemie Doza trebuie redusă în cazul insuficienței renale, deoarece oxipurinolul este excretat prin rinichi Doza se reduce la mg/zi daca rata de filtrare glomerulara nu depaseste ml/min, si la mg/zi cand se reduce la ml/min Numiți principalele efecte toxice ale alopurinolului Incidența generală a efectelor secundare este de aproximativ %, dar doar % dintre toți pacienții sunt forțați să înceteze să ia medicamentul din cauza toxicității sale Desensibilizarea orală cu doze mici a fost eficientă la unii pacienți cu reacții mai puțin severe la alopurinol Complicații frecvente (și rar grave) Artrita gutoasă acută Eritem maculopapular ( - %; risc de ori mai mare atunci când este combinat cu ampicilină) Greaţă Diaree Activitatea anormală a enzimelor hepatice Durere de cap Complicații mai puțin frecvente (potențial periculoase) Necroliza epidermică toxică, dermatită descuamată Sindromul de hipersensibilitate la alopurinol Suprimarea măduvei osoase hepatită Vasculita Neuropatie periferica Patologia renală (nefrită interstițială) Nefrolitiază cu oxipurinol sau xantină Cataractă Reacție asemănătoare sarcoidozei Alopecie Limfadenopatie Febră Ce este sindromul de hipersensibilitate la alopurinol? Sindromul de hipersensibilitate la alopurinol apare la aproximativ % dintre pacienții cu erupție cutanată la alopurinol De obicei au insuficiență renală ( %) și terapie diuretică ( %) Acest sindrom, de regulă, se dezvoltă în - săptămâni după începerea tratamentului (mortalitatea ajunge la %) kleene CAPITOLUL Manifestările fizice includ erupții cutanate, febră, eozinofilie, hepatonecroză, leucocitoză și deteriorarea funcției renale la majoritatea pacienților Dozele mari de prednison și hemodializa (pentru a elimina oxipurinolul) sunt eficiente pentru tratament Precizați locurile de acțiune ale medicamentelor utilizate pentru tratarea gutei acute și reducerea concentrației de urati în serul sanguin Medicamente utilizate pentru a trata guta și locurile lor de acțiune Literatură aleasă Emmerson W T Antihiperuricemice În: Klippel JH, Dieppe PA (eds) Rheumatology, Londra, Mosby, , : - SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Fam A G , Lewtas J , Stein J , Paton T W Desensibilizare la alopurinol la pacienții cu gută și reacții cutanate A m J Med , : - , Fox IH Medicamente antihiperuricemice În: Kelly WN, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Hande KR, Noone RM, Stone WJ Toxicitate severă a alopurinolului: Descriere și linii directoare pentru prevenirea la pacienții cu insuficiență renală A m J Med , : - , Hardin JG, Longenecker GL Medicamente utilizate în tratamentul gutei și pseudogutei În: Hardin JG, Longenecker GL (eds) Manual de terapie medicamentoasă în bolile reumatice Boston, Little, Brown & Co , - Hartung EF Istoricul utilizării colchicinei și a medicamentelor înrudite în gută Ann Rheum Dis : - , Robert WN Liang MH, Stern SH Colchicina în guta acută: reevaluarea riscurilor și beneficiilor JAMA, : - , Singer JZ, Wallace SL Sindromul de hipersensibilitate la alopurinol: morbiditate și mortalitate inutile Arthritis Rheum , : - , Terkeltaub RA Patogenia și tratamentul inflamației induse de cristale În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - Wallace SL, Bernstein D , Diamond H Valoarea diagnostică a studiului terapeutic cu colchicină JAMA, : - , Wallace SL, Singer JZ Toxicitate sistemică asociată cu administrarea intravenoasă a colchicinei - Ghid de utilizare J Rheumatol , : - , Wortmann RL Managementul hiperuricemiei În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - CAPITOLUL Michael T McDermott, M D Ce este remodelarea osoasa? Acesta este procesul prin care osteoclastele resorb țesutul osos vechi, iar osteoblastele secretă osteoid, care este apoi mineralizat de cristale de hidroxiapatită pentru a forma os nou Reconstructia osoasa asigura indepartarea tesutului osos vechi slab si inlocuirea acestuia cu os nou puternic in acele parti ale scheletului care sunt supuse la cel mai mare stres mecanic CAPITOLUL Suprafaţă Faza initiala osteoclaste Lacună osteocitară Faza de resorbție osteoblastele Faza reversibila Faza de educație adultii Adulti maturi Osteon format Remodelarea osoasă Osteoclastele resorb țesutul osos vechi, lăsând o cavitate de resorbție goală Osteoblastele umplu apoi această cavitate, secretând osteoid, care este mineralizat de calciu și fosfat din lichidul extracelular pentru a forma os nou (De la: W A Reek (ed ) Bone and Mineral Research Annual , New York, Elsevier, ) Când are loc resorbția osoasă? Resorbția osoasă este observată cu participarea celulelor stem hematopoietice la formarea de noi osteoclaste Aceste celule gigantice multinucleate se ataseaza de suprafata osului cu membrana lor canelata si secreta acid si enzime care descompun osul Resorbția osoasă de către osteoclaste este stimulată în primul rând de hormonul paratiroidian circulant și de citokinele produse local (interleukina- ) Procesul este inhibat de calcitonină, steroizi sexuali și alte citokine Cum este reglată formarea osoasă? Formarea osului are loc datorită faptului că osteoblastele secretă osteoid, care este apoi mineralizat prin depunerea de cristale de hidroxiapatită (fosfat de calciu) Formarea osoasă este stimulată de hormonul paratiroidian, steroizii sexuali, factorul de creștere asemănător insulinei și citokinele produse local Care este diferența dintre osteoporoza cu turnover mare și osteoporoza cu turnover scăzut? Osteoporoza cu turnover mare se manifestă prin dispariția rapidă a țesutului osos datorită unei rate mari de resorbție osoasă în combinație cu osteoformarea normală sau moderat crescută Această formă apare de obicei în primii ani după menopauză și este responsabilă pentru mai puțin de % din toate cazurile de osteoporoză urină SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE excreția mare a lanțurilor încrucișate de piridinolină, un marker de resorbție, și concentrația de osteocalcină seric, reflectând procesul de osteoformare, sunt în limite normale sau crescute Tratamentul se efectuează cu agenți antiresorbtivi Osteoporoza cu turnover scăzut se manifestă printr-o rată scăzută de resorbție osoasă și o rată și mai mică de formare a osului nou Această formă este de obicei observată la pacienții la mai mult de ani după menopauză Există o tendință de scădere a excreției urinare a lanțurilor încrucișate de piridinolină și a concentrației de osteocalcină Tratamentul se realizează prin mijloace care stimulează osteoformarea Ce agenți terapeutici afectează eficient remodelarea osoasă? Efectul medicamentelor asupra resorbției osoase INHIBITORI DE RESORPTIE STIMULATORI DE FORMARE Ioni de fluorură de calciu Vitamina D Calcitriol Estrogeni androgeni Hormonul de creștere a calcitoninei Bifosfonați Hormon paratiroidian Cum acționează agenții antiresorbtivi și stimulatori ai osteoformației asupra masei osoase? Stimulantii de osteoformare determina in general o crestere aproape liniara a masei osoase la majoritatea pacientilor Medicamentele antiresorbtive cresc de obicei masa osoasa cu - % in osteoporoza cu turnover redus si cu - % in osteoporoza cu turnover mare in primele - luni de tratament, dupa care masa osoasa se stabilizeaza la un nivel constant Ani de tratament Modificări ale densității minerale osoase (DMO) ca urmare a intervențiilor terapeutice Medicamentele care stimulează osteoformarea (SOF) provoacă o creștere liniară a cardiomiopatiei Medicamentele antiresorbtive (AR) cresc tranzitoriu BMP cu - % în osteoporoza cu turnover mare și cu - % în osteoporoza cu turnover scăzut, după care mențin BMP la un nivel stabil (Din: Rigqs B L , Melton III LJ The prevention and treatment of osteoporosis N Engl J Med , : - , ) CAPITOLUL DROGURI CARE ÎNTĂRĂȘTEȘTE OASELE Cum măresc agenții antiresorbtivi masa osoasă? Aceste medicamente reduc semnificativ resorbția osoasă fără a afecta osteoformația Ca urmare, cel puțin temporar, osteoformația depășește resorbția și crește masa osoasă Acest fenomen se numește remodelare osoasă temporară După - luni, osteoformația scade treptat până la nivelul de resorbție și nu mai există o creștere a masei osoase De ce sunt medicamentele antiresorbtive prima alegere pentru prevenirea și tratarea osteoporozei? Medicamentele antiresorbtive sunt de obicei sigure, eficiente și nu prea scumpe Medicamentele care stimulează osteoformarea au, în general, eficacitate mai mică, efecte secundare mai semnificative și/sau costuri ridicate În plus, majoritatea sunt încă în faza de cercetare Ce alimente sunt cele mai bune surse de calciu? Produse lactate și sucuri de citrice îmbogățite cu calciu Este necesar să aflăm de la pacienți dacă consumă aceste produse Dacă nu există suficient calciu în dietă, trebuie folosite suplimente de calciu Surse alimentare de calciu sursa CONTINUT APROXIMATIVI DE CALCI Lapte mg/cană Brânză mg/oz' Iaurt mg/cană Suc de citrice cu calciu mg/cană uncie = , g Care este aportul recomandat de calciu pe cale orală? Pentru bărbați și femei înainte de menopauză - mg pe zi Pentru femeile după menopauză și pacienții cu osteoporoză - mg pe zi Care este rolul terapiei cu vitamina D? Vitamina D promovează absorbția calciului în intestine Doza zilnică recomandată de vitamina D este de UI Introducerea a - UI pe zi asigură absorbția optimă a calciului și reduce reducerea țesutului osos, mai ales în lunile de iarnă, când expunerea la soare pe piele este redusă semnificativ Calcitriol în doze fiziologice de , - , mcg/zi are un efect similar, dar este mult mai scump Care este rolul terapiei de substituție cu estrogeni în osteoporoză? Estrogenii inhibă resorbția osoasă Acestea cresc moderat masa osoasa si reduc riscul de fracturi ale coloanei vertebrale, soldului si incheieturii mainii Estrogenii sunt cei mai eficienți în prevenirea osteoporozei care se dezvoltă după menopauză Estrogenii s-au dovedit, de asemenea, utili în tratamentul osteoporozei preexistente Femeile nulipare ar trebui să primească și progesteron pentru a preveni hiperplazia endometrială indusă de estrogen și carcinomul uterin Principalul dezavantaj al terapiei de substituție hormonală ciclică este suprimarea menstruației, care este semnificativ redusă sau eliminată cu un regim de tratament continuu (zilnic) SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Regimuri convenționale de terapie de substituție cu estrogeni REGIMUL DOZELOR DE MEDICAMENT CICLICE ZILNIC Inlocuitori de estrogen Estrogeni conjugați , - , mg Zilele - ale ciclului Zilnic (premarin - Premarin) Etinilestradiol mg zile ciclului - Zilnic Plasture cu estrogen , - , mg La fiecare a treia zi, la fiecare a treia zi (estraderm - Estraderm) - zile ale ciclului Inlocuitori de progesteron Medroxyprogesteron - Medroxypro- mg - zile din ciclu gesterone (prover - Provera) , mg zilnic Cât de eficientă este calcitonina în tratamentul osteoporozei? Calcitonina inhibă direct osteoclastele În acest caz, există o ușoară creștere a masei osoase, similară cu cea sub acțiunea estrogenilor De asemenea, calcitonina reduce semnificativ durerea la % dintre pacienții cu fracturi, acest lucru se datorează eliberării de opioide în sistemul nervos central Calcitonina este cel mai adesea prescrisă ca injecție subcutanată la o doză de UI de ori pe săptămână până la UI / zi Există și un aerosol nazal de calcitonină (miacalcină - Miacaicip, UI/doză) Se recomandă administrarea alternativă a unei doze într-una dintre nări zilnic Tratamentul cu bifosfonați este eficient pentru osteoporoză? Bifosfonații cresc moderat masa osoasă și reduc incidența fracturilor Nu este încă clar dacă aceste medicamente sunt eficiente pe termen lung, dar rezultatele preliminare sunt pozitive Etidronatul (Etidronat) se administrează în cicluri: oral, în doză de mg de ori pe zi, în primele zile ale fiecărui ciclu de de zile Suplimentele de calciu care interferează cu absorbția intestinală a bifosfonaților sunt excluse în aceste zile, dar trebuie utilizate în următoarele de zile ale ciclului Alendronat, un remediu mai nou și mai puternic, se administrează la mg pe cale orală în fiecare dimineață, cu suplimente de calciu luate noaptea Care este rolul exercițiilor fizice în tratamentul osteoporozei? Exercițiul fizic stimulează osteoformarea și inhibă resorbția Ele ajută la reducerea probabilității și severității căderilor prin îmbunătățirea forței musculare și a coordonării Exercițiile sunt utile atât cu încărcare suplimentară, cât și fără ea Care este efectul fluorurii de sodiu asupra scheletului? Fluorura de sodiu stimulează osteoformarea prin mecanisme încă neclare La pacienții cu osteoporoză, medicamentul în doză de - mg / zi pe cale orală determină o creștere progresivă a masei osoase Cu toate acestea, histologic, osul este dezorganizat, iar clinic nu există o reducere a probabilității de fracturi, indicând o anomalie structurală sau mecanică a noului țesut osos Există efecte secundare la tratamentul cu fluorură de sodiu? Simptomele gastritei se dezvoltă la - % dintre pacienți atunci când iau mg de medicament pe zi și la % dintre pacienți la o doză de mg / zi CAPITOLUL Sindromul dureros al extremităților inferioare, constând în durere acută, slăbiciune și tremur al picioarelor, este observat la mulți pacienți Aceste tulburări se pot datora înlocuirii rapide a țesutului osos vechi cu unul nou Pentru a elimina sindromul, sunt necesare odihnă și analgezie, apoi dispariția simptomelor are loc la - săptămâni după oprirea medicamentului Odată cu reluarea terapiei cu fluorură de sodiu, reapariția sindromului, de regulă, nu este observată Ar trebui să încetăm să folosim fluorură de sodiu ca agent terapeutic pentru osteoporoză? Deloc Majoritatea experților consideră că modalitatea optimă de utilizare a acestui medicament nu a fost încă găsită Studii recente au arătat că terapia intermitentă cu fluorură de sodiu cu eliberare prelungită crește masa osoasă și reduce probabilitatea de noi fracturi cu o incidență scăzută a efectelor secundare Cum afectează terapia cu calcitriol ( , -dihidroxivitamina D) integritatea scheletului? Prin stimularea absorbției intestinale a calciului, dozele fiziologice de calcitriol ( , mcg/zi) promovează un echilibru pozitiv al calciului și reduc probabilitatea fracturilor Dozele mari de calcitriol ( µg/zi) stimulează în continuare osteoformarea, ducând la creșterea densității osoase Dozele mari de medicament trebuie combinate cu o dietă cu calciu scăzut sau moderat pentru a evita efectele toxice Cum să detectați în timp util efectul toxic al calcitriolului? Vitamina D și analogii săi sunt solubili în grăsimi și, prin urmare, se pot acumula în organism până la niveluri toxice Efectul toxic al vitaminei D se manifestă inițial prin hipercalciurie, predispunând la nefrolitiază și, ocazional, la hipercalcemie Pacienții care primesc doze suprafiziologice de vitamina D sau calcitriol trebuie examinați la fiecare luni cu măsurarea zilnică a excreției urinare de calciu și a concentrației de calciu seric Androgenii cresc masa osoasa? Androgenii sunt anabolizanți care stimulează osteoformarea La bărbații cu funcție gonadală redusă, terapia de substituție cu testosteron crește semnificativ masa scheletică Rezultate similare au fost obținute cu utilizarea androgenilor la femei după menopauză, dar efectele secundare (hirsutism, acnee, alopecie temporară și alte semne de virilizare) limitează utilizarea acestor medicamente Cât de eficientă este terapia cu hormoni de creștere și factor de creștere asemănător insulinei ? Hormonul de creștere este un alt agent anabolic care promovează osteoformarea Foarte util in deficitul de hormon de crestere, este eficient si in osteoporoza dupa menopauza si in osteoporoza senila Terapia cu hormon de creștere este costisitoare și provoacă complicații, care includ sindromul acromegaliei, hiperglicemia și hipertensiunea arterială Cercetările cu factorul de creștere asemănător insulinei (IGF- ) au început recent, dar rezultatele preliminare susțin efectul său benefic asupra remodelării osoase SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Cum crește masa osoasă în timpul terapiei cu hormoni paratiroidieni? Osteoblastele au receptori pentru hormonul paratiroidian la suprafața lor; osteoclastele nu au astfel de receptori Hormonul paratiroidian stimulează inițial osteoblastele să secrete citokine și alți factori, care la rândul lor stimulează osteoclastele Hormonul paratiroidian subcutanat promovează osteoformarea mai degrabă decât resorbția, iar acest lucru duce la o creștere progresivă a masei osoase Această terapie este în prezent costisitoare, dar datorită rezultatelor inițiale promițătoare, acest medicament este studiat în mod activ Pe ce principii se bazează tratamentul oral cu fosfat? Fosfatul oral stimulează secreția intermitentă a hormonului paratiroidian endogen, care, ca și forma injectabilă, poate stimula mai degrabă osteoformarea decât resorbția Nu există dovezi concludente că monoterapia cu fosfat este eficientă, dar poate fi utilă atunci când este combinată cu un agent antiresorbtiv Sunt în curs de desfășurare studii privind eficacitatea formei orale de fosfat Ce este terapia de coerență? Terapia de coerență, denumită și ADFR (abreviere pentru cuvintele activare [activa], suprima [deprima], liber [liber], repetat [repetă]) este un regim în care medicamentele antiresorbtive sunt combinate sau alternate cu agenți care stimulează osteoformarea Cele mai bune rezultate au fost obținute cu o combinație de hormon de creștere cu calcitonină și alternarea fosfatului oral cu etidronat S-a constatat că ambele regimuri au o diferență mică sau deloc în eficacitate față de monoterapia cu medicamente antiresorbtive Prin urmare, deși conceptul rămâne foarte atractiv, sunt necesare cercetări suplimentare pentru a-i clarifica beneficiile și o posibilă diseminare mai largă Literatură aleasă Burchen K şi colab Un curs scurt de tratament cu hormon de creștere uman recombinant stimulează osteoblastele și activează remodelarea osoasă la voluntari umani normali J Bone Min Rez , ; - , Chapuy MC, Ariot ME, Duboeuf F et al Vitamina D și calciu pentru prevenirea fracturilor de șold la femeile în vârstă N Engl J Med , : - , Chestnut III C H , Ivey JL, Gruber HE și colab Stanozolol în osteoporoza postmenopauză: eficacitate terapeutică și posibile mecanisme de acțiune Metabolism, : - , Ci vi te Hi R , Gonnelli S , Zacchel F et al Turnover-ul osos în osteoporoza postmenopauză: Efectul tratamentului cu calcitonină J Clin Invest , : - , Dawson-Hughes B , Dallal GE, Krall EA și colab Efectul suplimentelor cu vitamina D asupra iernii sănătoase și asupra pierderii osoase la femeile aflate în postmenopauză Ann Intern Med , : - , Degerblad M , Elgindy N , Hali K et al Efectul puternic al hormonului de creștere recombinant asupra densității minerale osoase și compoziției corporale la adulții cu panhipopituitarism Acta Endocrinol , : - , CAPITOLUL CONTRIBUIREA OASELOR EbelingP R , JonesJ D , O'Fallon WM şi colab Efectele pe termen scurt ale factorului I de creștere asemănător insulinei umane recombinate asupra turnover-ului osos la femeile normale J Clin Endocrinol Metab , : - , Finkelstein JS, Klibanski A , Neer RM și colab Creșteri ale densității osoase în timpul tratamentului bărbaților cu hipogonadism hipogonadotrop idiopatic J Clin Endocrinol Metab , : - , Gallagher JC, Goidgar D Tratamentul osteoporozei postmenopauzei cu doze mari de calcitriol sintetic Ann Intern Med : - , Harris ST, Watts N B, Jackson RD și colab Studiu de patru ani al tratamentului cu etidronat ciclic intermitent al osteoporozei postmenopauză: trei ani de terapie în orb urmată de un an de terapie deschisă Am J Med : - , Hock J M-, Gera I Efectele administrării continue și intermitente și inhibarea resorbției asupra răspunsului anabolic al osului la hormonul paratiroidian J Bone Min Res , : - , Johnston C C Jr , Miller JZ, Slemenda CW și colab Suplimentarea cu calciu și creșterea densității minerale osoase la copii N Engl J Med , ; - , Kleerekoper M , Mendlovic DB Terapia cu clorură de sodiu pentru osteoporoza postmenopauză Endocr Rev : - , Lufkin EG, Wahner HW, O'Fallow WM şi colab Tratamentul osteoporozei postmenopauză cu estrogen transdermic Ann Intern Med : - , Marx C W " Dailcy GE III, Chemey C et al Estrogenii îmbunătățesc densitatea minerală osoasă la femeile cu osteoporoză peste de ani? J Bone Min Res , : - , Overgaard K , Hansen MA, Jensen SB, Christiansen C Efectul salcatoninei administrate intranazal asupra masei osoase și ratelor de fracturi în osteoporoza stabilită: un studiu doză-răspuns BMJ, : - , Cancer CYC, Sakhaee K , Adams-Huct MS et al Tratamentul osteoporozei în postmenopauză cu fluorură de sodiu cu eliberare lentă Ann Intern Med , ; - , Reis IR, Ames R W, Evans MC, Gambie GD, Sharpe SJ Efectul suplimentării de calciu asupra pierderii osoase la femeile aflate în postmenopauză N Engl J Med : - , Riggs BL, Melton III LJ Prevenirea și tratamentul osteoporozei N Engl J Med , : - , Silverberg SJ, Shane E , Clemens TL și colab Efectul administrării orale de fosfat asupra indicilor majori ai metabolismului scheletic la subiecții normali J Bone Min Res : - , Slovik DM, Rosenthal DL, Doppelt SH și colab Restaurarea osului coloanei vertebrale la bărbații osteoporotici prin tratament cu hormon paratiroidian uman ( - ) și , -dihidroxivitamina DJ Bone Min Res : - , Watts NB, Harris ST, Genant HK și colab Tratamentul cu etidronat ciclic intermitent al osteoporozei postmenopauzei N Engl J Med , : - , SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE CAPITOLUL DouglasE Nu Ier, MD Care este scopul reabilitării pacienţilor cu afecţiuni reumatismale? Scopul reabilitării este păstrarea sau restabilirea capacității pacientului de a funcționa cu succes în viața personală, familială și socială - prin dezvoltarea deplină a potențialelor fizice, psihologice, sociale, profesionale, non-profesionale și educaționale, ținând cont de tulburările fiziologice sau anatomice și limitările existente Ce abilități funcționale ale pacientului trebuie luate în considerare? Evaluarea funcțiilor fizice Anamneză: durere și oboseală (poate fi utilizate scale vizuale analogice) Examen fizic Testarea manuală a forței musculare Gama de mișcare (puteți folosi goniometre) Mersul pe jos și transportul de încărcături Capacitate pentru activități zilnice Activități pentru timpul liber Activități ocupaționale, inclusiv muncă, menaj și educație Activitate sexuală Vis Evaluarea funcțiilor mentale/cognitive Stare emoțională (depresie, anxietate, modele de dispoziție) Abilități de a face față bolilor funcții cognitive Consimțământul pentru planul de tratament Evaluarea funcțiilor sociale (familie, prieteni, societate) Sisteme de sprijin social Relatii interpersonale Integrare sociala Capacitatea de a-ți îndeplini rolul social Poziția în familie Factori socioeconomici/financiari Ce ar trebui luat în considerare pentru o evaluare rapidă a abilităților funcționale ale unui pacient cu boală reumatismală? Cele mai importante acțiuni de luat în considerare pentru o evaluare rapidă a stării funcționale sunt ușor de reținut folosind cheia mnemonică ADEPTTS - cât de bine este "adaptat" pacientul la dizabilitatea sa fizică: A - Mersul pe jos (Ambulația); D - Pansament (Îmbrăcăminte); E - Eating (Eating); R - Igiena personala (Igiena personala); T - Transferuri; CAPITOLUL TEHNICI DE REABILITARE T - Toaletă (Toaletă); S - Somn/activitate sexuală (Somn/Activități sexuale) Ce profesioniști din domeniul sănătății ar trebui să contribuie la reabilitarea pacienților cu boli reumatismale? Ce metode de reabilitare folosesc? Kinetoterapeut - tratează pacienții și îi instruiește în utilizarea diferitelor tehnici terapeutice și de gestionare a durerii, inclusiv căldura, frigul, diatermia, stimularea electrică, terapia cu exerciții, mersul pe jos, exercițiile de purtare a greutății și dezvoltarea mișcării, funcția articulațiilor și forța Terapeut ocupațional - Responsabil cu optimizarea funcțiilor pacientului prin instruirea acestuia în protecția articulațiilor și conservarea energiei În plus, acești specialiști dezvoltă și pun la dispoziția pacienților echipamente adaptative și atele, în special pentru restabilirea activității funcționale a membrelor superioare Furnizarea de dispozitive ortopedice pentru extremitățile inferioare se face mai des de către podologi Asistenți sociali și consultanți în reabilitare - ajută în rezolvarea problemelor sociale, economice și psihologice care creează situații stresante pentru pacient și familia acestuia Aceasta poate include asistență cu aranjamentele recreative și cu relațiile interpersonale și sexuale ale pacientului Psihoterapeuții ajută pacienții să-și rezolve problemele psihologice asociate cu durerea și pierderea funcției articulare Consilieri de formare - capabili să mobilizeze resursele comunității pentru recalificare și restabilirea capacității de muncă a pacientului Asistentele de recuperare și specialiștii în formare ajută medicii în instruirea pacienților cu boli reumatice Furnizați informații, urmăriți și oferiți suport emoțional pacienților și familiilor acestora ÎNCĂRCARE ȘI ODIHNĂ Numiți trei forme de odihnă Odihna la pacienții cu artrită poate fi folosită pentru a imobiliza temporar o articulație inflamată, pentru a conserva energia sau, în anumite patologii, pentru a reduce ESR și activitatea creatinkinazei • Repausul localizat este asigurat unei articulații folosind atele pentru a reduce durerea, inflamația sau pentru a preveni contracturile • Repausul general este utilizat până la săptămâni dacă terapia antiinflamatoare adecvată și reabilitarea ambulatorie nu sunt eficiente în eliminarea manifestărilor de artrită reumatoidă sau polimiozită • Odihna scurtă devine din ce în ce mai populară, mai ales la pacienții cu poliartrită reumatoidă Este o modalitate preventivă de a trata inflamația și oboseala În acest caz, pacientul alternează activitățile zilnice care durează mai mult de de minute cu perioade scurte de odihnă Care sunt beneficiile exercițiilor fizice pentru artrită? Oboseala, slăbiciunea și scăderea forței sau a rezistenței sunt simptome tipice la pacienții cu boală reumatică Repaus excesiv și absent SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Influența activității poate fi principalul motiv pentru scăderea forței musculare Până la % din masa musculară și - % din forță pot fi pierdute în decurs de o săptămână de la imobilizarea articulațiilor În plus, imobilitatea articulației contribuie la formarea contracturii cu scăderea sau pierderea mișcării în ea Obiectivele și beneficiile terapiei cu exerciții fizice la pacienții cu artrită sunt: • menținerea sau îmbunătățirea amplitudinii de mișcare a articulației; • prevenirea sau reducerea contracturilor; • creșterea forței musculare; • îmbunătățirea rezistenței; • păstrarea mineralizării osoase; • creșterea abilităților funcționale; • îmbunătățirea bunăstării generale Ce factori sunt luați în considerare la alegerea unui program de exerciții fizice pentru un pacient cu boală reumatismală? • Stadiul bolii • Gradul de inflamație și deformare • Starea medicală generală a pacientului • Tipuri de activitate familiare pacientului (pentru a-i îmbunătăți toleranța) Numiți trei tipuri de activitate fizică Pasiv - mișcările sunt efectuate de un terapeut sau un dispozitiv mecanic fără participarea pacientului Activ - pacientul însuși execută mișcările Asistat activ - pacientul misca membrele cu ajutorul unui specialist Care este intervalul minim de mișcare a fiecărei articulații care permite pacientului să funcționeze adecvat în viața de zi cu zi? INTERMEDIUL DE MIȘCARE COMUNITĂ Temporomandibular Umăr Ulnar Carpian Metacarpofalangian Proximal Interfalangian Distal Interfalangian Șold Genunchi Glezna , cm Deschidere maxilar Flexiune ', aducție ', rotație externă * Flexie * Dorsiflexie - *, supinație - * Flexie > * Flexiune > * Flexie > ' Rotatie interna > * Extensie *, flexie * Flexie * Flexie plantara * flexie dorsala * (În conformitate cu: Hicks J E Exercițiu la pacienții cu artrită inflamatorie și boală a țesutului conjunctiv Rheum Dis Clin North Am , : , ) Ce tipuri de activitate fizică activă sunt folosite pentru a crește forța musculară și rezistența la pacienții cu artrită? Sarcina izometrică Contractia musculara statica in care lungimea muschiului nu se modifica si membrul nu se misca Recomandat doi la CAPITOLUL șase contracții ale fiecărui mușchi cu durata fiecărei contracții de - s și perioade de repaus între contracții de - s Această formă de exercițiu este deosebit de bună pentru menținerea sau creșterea masei și forței musculare fără progresia inflamației articulațiilor la pacienții cu artrită activă Sarcina izotonică Contracție musculară dinamică cu mișcarea membrelor împotriva rezistenței fixe O astfel de sarcină ar trebui acordată atunci când se obține controlul asupra procesului inflamator din articulație Încărcarea izotonică începe cu o masă de - g Înainte de a crește sarcina, pacientul trebuie să învețe să efectueze cu calm acest exercițiu de ori Sarcina izocinetică Viteza de mișcare este constantă, dar forța aplicată de pacient poate varia în timpul mișcării membrelor Această formă de încărcare este rar utilizată în reabilitarea pacienților cu artrită Programe aerobe și de încărcare cu apă Prin ce este diferit antrenamentul de forță de antrenamentul de anduranță? Forța este crescută prin încărcare izometrică și izotonă cu rezistență crescută, rezultând mai puține repetări ale exercițiului ( - ) Rezistența este crescută prin exerciții izotonice cu rezistență scăzută, permițând exercițiului să fie repetat de mai multe ori (de trei ori de ori) Ce activități aerobe la pacienții cu boală reumatică contribuie la antrenarea sistemului cardiovascular? Înotul, mersul pe jos, ergometria staționară și banda de alergare sunt recomandate pentru antrenamentul cardiovascular Intensitatea sarcinii ar trebui să fie suficientă pentru a crește ritmul cardiac la % din maxim ( - vârstă) în - de minute Cât de des ar trebui să facă exerciții fizice un pacient cu artrită? În fiecare zi, toți pacienții cu artrită ar trebui să efectueze tracțiunea membrelor timp de minute și mișcare în articulație Pacienții cu inflamație articulară activă sau clase funcționale III-IV ar trebui, de asemenea, să efectueze exerciții izometrice și proceduri cu apă timp de de minute de - ori pe săptămână Pacienții cu proces patologic controlat și înrudit cu clasele funcționale I-I ar trebui să efectueze exerciții izotonice și exerciții aerobice timp de de minute de - ori pe săptămână O atenție deosebită trebuie acordată întăririi mușchilor umărului și genunchiului Cum poate un pacient cu artrită să știe că i se face prea mult exercițiu? • Durere severă în timpul exercițiilor fizice • Oboseala după efort persistă mai mult de oră • Durerea după efort persistă mai mult de ore • Creșterea durerii la nivelul articulației sau tremurul membrului a doua zi după exercițiu Ce precauții sunt necesare înainte de a prescrie unui pacient antrenamentul izometric? Exercițiile izometrice, în special pentru extremitățile superioare, cresc rezistența vasculară periferică sistemică Ele sunt relativ opuse SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE pentru pacienții cu hipertensiune arterială severă, boli cardiovasculare sau cerebrovasculare severe FIZIOTERAPIE Ce proceduri de fizioterapie sunt folosite pentru a trata durerile musculo-scheletice? Agenți termici Suprafață căldură umedă sau uscată Încălzire profundă cu ultrasunete sau diatermie Crioterapia Electroterapie stimularea nervoasă electrică transcutanată Iontoforeza tracţiune Care este scopul principal al fizioterapiei pentru artrită? Reducerea durerii, astfel încât pacientul să se poată angaja în terapia cu exerciții fizice Ce metode se folosesc pentru încălzirea superficială și profundă în tulburările musculo-scheletice? Încălzirea de suprafață include căldura umedă produsă de pachete fierbinți, băi de parafină sau apă încălzită și căldură uscată (terapie cu fluide) O astfel de căldură pătrunde în țesut doar la o adâncime de - , cm, iar acest efect durează - de minute Încălzirea profundă se realizează prin ultrasunete sau diatermie cu unde scurte Țesuturile la o adâncime de - cm sunt încălzite la °C Efectul persistă - de minute, timp în care pacientul poate efectua exerciții de antrenament Care sunt efectele terapeutice ale tratamentului termic? Când țesuturile sunt încălzite, apar simultan mai multe efecte: alungirea tendonului și creșterea extensibilității capsulei articulare, scăderea spasmului muscular, analgezia, creșterea fluxului sanguin și a metabolismului tisular Articulațiile superficiale sunt de obicei mai ușor de încălzit cu comprese, ceară de parafină, terapie cu fluide, apă încălzită și căldură radiantă Terapia cu căldură poate fi utilizată pentru ameliorarea paliativă a durerii și a spasmului, în special în afecțiunile subacute și cronice Pentru a restabili funcția, încălzirea superficială și profundă este utilizată în combinație cu terapia convențională și terapia cu exerciții fizice O creștere a intervalului de mișcare în articulație are loc datorită scăderii densității tendonului și capsulei articulare și scăderii contracturii Există contraindicații pentru terapia termică? Durerea și afectarea țesuturilor încep atunci când sunt încălzite la °C Odată cu creșterea temperaturii intra-articulare, colagenoliza crește Deși pot apărea reacții adverse la încălzirea țesuturilor inflamate la pacienții cu poliartrită reumatoidă, nu s-a constatat o creștere a distrugerii articulațiilor după terapia termică Durerea este un semn de avertizare important al leziunilor tisulare, prin urmare, încălzirea zonelor amorțite ale corpului este contraindicată și izolarea acestei proceduri la pacienții cu dezvoltare mentală redusă Pentru alții CAPITOLUL contraindicațiile includ sângerarea crescută a țesuturilor, neoplasmele maligne și procesul tumoral De asemenea, ar trebui să evitați încălzirea zonei gonadelor și a fătului Zonele cu vascularizație slabă nu ar trebui să fie expuse la încălzire din cauza transferului de căldură afectat sau a posibilității de a crește cerințele metabolice Nu utilizați încălzire profundă în prezența structurilor metalice implantate în această zonă Cum se desfășoară crioterapia? Crioterapia se realizează prin aplicarea topică a unui spray de răcire prin evaporare, masaj local sau aplicarea unei comprese reci Puteți folosi efectul general al frigului prin scufundarea membrului în apă cu gheață, utilizarea de bule sau pături termice, băi de contrast Pentru durerea subacută și spasmul mușchilor spatelui, crioterapia se efectuează de obicei sub formă de masaj cu gheață sau aplicarea unui pachet de gheață Crioterapia este metoda de elecție pentru leziunile acute, mai ales în combinație cu compresia Atât căldura de suprafață, cât și crioterapia reduc spasmul muscular Care este diferența dintre mecanismele de acțiune ale căldurii și ale frigului? Frigul are un efect direct asupra mușchilor, fibrelor musculare și membranei senzoriale a fusurilor musculare Căldura afectează spasmul muscular în primul rând indirect - prin inhibarea activității fibrelor aferente secundare, creșterea activității aparatului Golgi în tendoane și reducerea activității fibrelor eferente ale fusurilor musculare (fibre-y) Ce este iontoforeza? Aceasta este utilizarea curentului continuu pentru a induce pătrunderea medicamentelor aplicate local în țesuturile moi și nervii la o adâncime de - mm Cel mai frecvent utilizat pentru aceasta este gelul de lidocaină, gelul de dexometazonă și analgezicele Iontoforeza este prescrisă pentru tendinită (în special tendonul lui Ahile), bursită și nevrite În ce cazuri este indicat să se folosească tracțiunea în caz de patologie a coloanei cervicale și lombare? Tracțiunea este aplicarea forței pentru a întinde vertebrele cervicale sau lombare, ceea ce crește înălțimea spațiului intervertebral și dimensiunea foramenului intervertebral Aceasta crește volumul canalelor prin care trec rădăcinile nervoase Tracțiunea gâtului este setată într-o poziție specifică a pacientului cu o sarcină de - lire (aproximativ , - kg) sau mai mult Tracțiunea lombară se realizează cu pacientul culcat cu șoldurile și genunchii flectați la ° Greutatea încărcăturii - de lire sterline (aproximativ - kg) Tracțiunea cervicală și lombară dă cel mai bun efect atunci când este efectuată de - ori pe zi (până când durerea scade sau încetează) Lipsa îmbunătățirii în - săptămâni sau durerea crescută în timpul procedurii sunt indicații pentru întreruperea tratamentului ORTEZĂ, PROTECȚIA ARTICULAȚILOR ȘI DISPOZITIVE AUXILIARE De ce se folosesc atelele și ortezele la pacienții cu artrită? Atelele și ortezele sunt utilizate în tratamentul artritei inflamatorii și degenerative pentru a descărca articulațiile, pentru a asigura stabilitatea articulațiilor individuale, a limita sau a crește aria de mișcare, a susține articulația într-o poziție de maxim SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE cine functioneaza Astfel de dispozitive sunt produse în serie sau fabricate pentru un anumit pacient Care sunt principalele motive pentru care pacienții nu sunt de acord să folosească atele și orteze? Aspectul neatractiv din punct de vedere cosmetic al unei anvelope este un factor major în neutilizarea acesteia Teama de atenția publicului față de dispozitiv, inclusiv discriminarea la locul de muncă și în alte situații, crește reticența pacientului de a utiliza această metodă de tratament Dacă atela ameliorează în mod semnificativ durerea sau îmbunătățește funcția și dacă familia pacientului sau profesioniștii îndeamnă la utilizarea unui dispozitiv de asistență, pacientul va fi de obicei mai compliant Atelele cosmetice, în special pentru degetele mici, pot fi construite din metale prețioase și pietre semiprețioase Ce se înțelege prin protecție articulară? Tehnicile de protecție a articulațiilor și de conservare a energiei includ schimbarea condițiilor de muncă, dezvoltarea/modificarea condițiilor mediului pacientului și adaptarea la acesta Odată cu scăderea stresului mecanic, se menține integritatea articulației și se reduce inflamația Protecția articulațiilor include menținerea amplitudinii de mișcare, ameliorarea articulațiilor dureroase și asigurarea unor perioade adecvate de odihnă pe parcursul zilei Cum ajută utilizarea dispozitivelor mobile și adaptive un pacient cu artrită? Dispozitivele de asistență de înlocuire a funcției ajută pacientul cu artrită să conserve energie, să elibereze stresul articular, să amelioreze durerea și să fie mai independent din punct de vedere funcțional Dispozitivele adaptive pentru bucătărie, baie și autoservire sunt acum disponibile și sunt descrise în multe manuale pentru pacienți Dispozitivele mobile includ bastoane, cârje și scaune cu rotile În ce mână trebuie ținut bastonul pentru a descărca o durere de șold? Bastonul este ținut cu mâna opusă, ceea ce conferă mâinii un moment de forță care contracarează greutatea pacientului și reduce semnificativ sarcina pe articulația șoldului Un baston ținut în mână pe partea șoldului afectată pune de fapt mai mult stres asupra articulației și crește disconfortul, durerea și disfuncția articulară Vă rugăm să rețineți că atunci când mergeți, sarcina pe articulația șoldului este echivalentă cu - greutăți corporale În ce mână trebuie ținut un baston în caz de patologie a articulațiilor genunchiului sau gleznei? Sub nivelul șoldului, sarcina pe articulația bolnavă este redusă mai eficient atunci când bastonul este situat pe partea ipsilaterală Această poziție a bastonului este avantajoasă la urcarea și coborârea scărilor, dar poate interfera cu mersul normal prin perturbarea direcției naturale de balansare a brațului Pacientul constată că bastonul este mai confortabil de ținut în mâna contralaterală în timpul mersului și de a-l muta pe mâna ipsilaterală pentru mișcările care necesită o încărcare directă asupra articulațiilor genunchiului sau gleznei La mers, sarcina obișnuită pe articulația genunchiului este de - ori mai mare decât greutatea corporală, iar pe articulația gleznei - de - ori CAPITOLUL Cum să alegi bastonul sau cârjele potrivite pentru un anumit pacient? Un baston sau cârje potrivite trebuie plasate la cm lateral de planul piciorului atunci când pacientul stă în picioare și ține bastonul sau cârjele cu cotul flectat la - ° Această poziție oferă stabilitate atunci când stați în picioare, iar când mergeți, vă permite să vă odihniți cu ușurință cu un baston sau o cârjă pe suprafața din fața pacientului REHABILITARE PENTRU BOLI SPECIFICE Care sunt scopurile generale ale exercițiilor de fizioterapie pentru osteoartrita Pe lângă progresia patologiei locale a articulației și slăbirea mușchilor direct legate de aceasta, la pacienții inactivi cu osteoartrită, starea sistemului cardiovascular se agravează, independența funcțională scade și greutatea corporală crește Se deteriorează și capacitatea de a efectua activități zilnice Exercițiile fizice ca parte a tratamentului osteoartritei sunt folosite pentru a reduce aceste efecte negative Obiectivele generale ale unui program de terapie prin exerciții sunt de a crește sau de a menține mișcarea articulațiilor, de a normaliza capacitatea de mers, de a crește forța și rezistența musculară, de a crește capacitatea aerobă, de a reduce greutatea corporală, de a îmbunătăți capacitatea funcțională și de a oferi oportunități de bunăstare socială Ce tipuri de exerciții sunt acceptabile pentru un pacient cu osteoartrită? Pe baza datelor privind gradul general de disfuncție și localizarea articulației afectate, medicul poate prescrie exerciții de fizioterapie, inclusiv încărcături izometrice, izotonice, aerobe sau de apă Tipul de program trebuie individualizat pentru fiecare pacient în funcție de interesele, abilitățile și toleranța la efort În același timp, eficiența exercițiilor fizice crește atunci când pacientul le înțelege bine scopul și sunt aprobate de medicul curant, instructorii de grup, alți pacienți și familiile acestora Constanța exercițiului este mai importantă decât intensitatea acestuia, mai ales atunci când exercițiile vizează în primul rând îmbunătățirea funcției; starea psihică a pacientului Dați un exemplu de terapie cu exerciții fizice și terapie adaptivă pentru un pacient cu poliartrită reumatoidă care a avut recent o exacerbare care a necesitat repaus la pat timp de săptămâni i Kinetoterapie: evaluarea stării funcționale și inițierea remobilizării progresive, inclusiv tehnici pasive și active, mers, instruire în tehnici de protecție articulară pentru a îmbunătăți rezistența, mobilitatea și reducerea durerii Acest program se desfășoară timp de - ore de ori pe săptămână pt - săptămâni Programul include și terapie cu apă pentru îmbunătățirea posturii, mers și exerciții de forță de ori pe săptămână ; Terapia de adaptare: evaluarea activității funcționale curente și instruire în autoîngrijire, îmbrăcare, mers și igiena personală Când starea se îmbunătățește, treburile casnice se fac Contraindicatii: Evitati tensiunea excesiva a articulatiilor cu inflamatie reziduala, reduceti activitatea atunci cand apare durerea sau oboseala, asigurati perioade adecvate de odihna, evitati disconfortul si durerea severa Legea SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Poate un program regulat de exerciții fizice să îmbunătățească starea pacienților cu poliartrită reumatoidă? Exercițiile fizice regulate pot crește capacitatea de a efectua activități fizice, inclusiv rezistența, activitățile din viața de zi cu zi și mobilitatea Programele de exerciții trebuie să fie adaptate în mod specific procesului patologic specific Pacienții beneficiază de exerciții izotonice cu rezistență scăzută, cu repetare scăzută, cu o gamă scurtă de mișcare care face parte din gama de mișcare Înotul, ciclismul, grădinăritul și alte activități ajută la menținerea și dezvoltarea ambelor tipuri de fibre musculare (I și II) Ce metode de reabilitare se folosesc pentru alte boli reumatismale? • Spondilita anchilozantă: exerciții de întindere a coloanei vertebrale și amplitudine crescută de mișcare a articulațiilor șoldului și umerilor Exerciții de respirație profundă • Polimiozita/dermatomiozita: exercitii izometrice de ori pe saptamana dupa ce inflamatia a fost controlata Exerciții zilnice de mișcare a articulațiilor pentru a preveni contracturile • Miopatie indusă de hormoni steroizi: exercițiul activ izometric și izotonic întârzie dezvoltarea și reduce severitatea acestei miopatii • Scleroza sistemică: exerciții pentru a crește gama de mișcare a articulațiilor și atele pentru a reduce probabilitatea de contracturi Exerciții de flexie și extensie ale degetelor • Distrofia simpatică: Exercițiile pentru creșterea amplitudinii de mișcare a articulațiilor ar trebui să facă parte din orice program Nu este neobișnuit să faci exerciții numai după blocarea ganglionului stelat pentru a reduce durerea Literatură aleasă Blount W R Nu arunca bastonul J Bone Joint Surg , A: - , Feinburg J , Brandt K Utilizarea atelelor de repaus de către pacienții cu artrită reumatoidă J Ocupă Ther , : - , Ghid de viață independentă pentru persoanele cu artrită Atlanta, Fundația pentru artrită, Hicks JE Exercițiu la pacienții cu artrită inflamatorie și boală a țesutului conjunctiv Rheum Dis Clin North Am , : - , Hicks JE Exerciții fizice și artrită reumatoidă Arc Fiz Med Rehabl : - , Hicks JE, Gerber LH Reabilitarea pacienților cu artrită și boală a țesutului conjunctiv În: DeLisa JA (ed ) Medicina de reabilitare: principii și practică, ed a -a Philadelphia,} B Lippincott, Kaul MP, Herring SA Căldură și frig superficial: Cum să maximizați beneficiile Fiz Sportsmed , ( ): - , Melvin JL Boala reumatică: Terapie ocupațională și reabilitare, ed d Philadelphia, F A Davis, Nicholas JJ, Gwen H Atele și artrita reumatoidă: Factori care afectează complianța pacientului Arc Fiz Med Rehabil , : - , Norden DK, Leventhal LJ, Schumacher HR Exercițiu de prescripție pentru osteoartrita genunchiului J MusculoskeI Med , ( ): - , CAPITOLUL , ASPECTE PSIHOSOCIALE ALE BOLILOR REUMATICE Oosterveld FGJ, Rasker JJ Tratarea artritei cu căldură sau frig aplicată local Semin Arthritis Rheum , : - , Semble EL, Loeser RF, Wise C M Exercițiu terapeutic pentru artrita reumatoidă și osteoartrita Semin Arthritis Rheum , : - , Swezey RL Medicina de recuperare si artrita În: McCarty DJ, Koopman WJ (eds) Artrita și afecțiunile conexe, ed a XII-a Philadelphia, Lea & Febiger, , - CAPITOLUL Elizabeth Kozora, Ph D Numiți principalele probleme psihosociale care apar în bolile reumatismale • Depresie și anxietate • Incertitudinea și pierderea controlului asupra procesului patologic • Schimbarea aspectului și reducerea activității fizice • Scăderea stimei de sine și a încrederii în sine • Frica de a deveni dependent fizic și inactiv • Pierderea independenței profesionale, amenințare la adresa carierei și a rolului personal în societate • Creșterea stresului ca urmare a schimbării statutului social și a mobilității limitate Există o relație între factorii psihologici și debutul bolii? Nu: Unele studii au descoperit că stresul psihosocial a fost asociat cu debutul bolii, dar mecanismele acestei asocieri rămân neclare Este foarte probabil ca boala să fie polietiologică, iar activitatea bolii să crească sub stres Da: Cercetările actuale sugerează că stresul poate fi un precursor al erupțiilor în bolile reumatice, în special LES și artrita reumatoidă Factorii de stres psihosocial, cum ar fi încetarea relațiilor cu ceilalți, situațiile conflictuale sau pierderea sprijinului social, sunt asociați cu o agravare a bolii Este posibil ca stresul să conducă la o scădere a pragului durerii în anumite condiții patologice Ce istoric medical permite identificarea prezenței problemelor psihosociale la pacienții cu afecțiuni reumatismale? • Probleme psihologice din istorie, premergătoare bolii • Plângeri ale pacientului cu privire la o deteriorare semnificativă a statutului emoțional sau social, cu o durată mai mare de săptămâni SECȚIUNEA XV, TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE • Atitudine prelungită negativă și pesimistă a pacientului față de diagnosticul bolii sale • Schimbarea bruscă a atitudinii pacientului față de tratament Ce cauzează simptomele depresiei în bolile reumatismale? Creșterea severității bolii și a defectelor funcționale Consecințele secundare ale unei boli severe pot crește depresia din cauza pierderilor iremediabile (de exemplu, eșecul în carieră sau rolul social redus al pacientului), dificultățile financiare crescute și scăderea sprijinului social Pacienții cu statut socio-economic scăzut și educație tind să fie mai predispuși la depresie La pacienții vârstnici, depresia este mai severă Deși nu întotdeauna, femeile tind să fie mai deprimate Care sunt cele mai importante simptome asociate cu depresia la pacientii cu afectiuni reumatismale? Simptomele caracteristice depresiei severe (de exemplu, oboseală, anorexie, scădere în greutate, insomnie, tulburări de somn, lipsă de interes sexual) pot apărea la pacienții cu sau fără depresie Prin urmare, prezența simptomelor nu indică întotdeauna o stare de depresie la pacienții cu boli reumatismale Se presupune că iritabilitatea, zgomotul, tristețea, nemulțumirea, incertitudinea cu privire la viitor și dificultățile de luare a deciziilor sunt reacții psihologice normale la boală Cu toate acestea, durata lungă a perioadelor de astfel de stări emoționale indică dezvoltarea depresiei Simptomele suplimentare care ajută la diagnosticarea depresiei în bolile reumatice includ: • sentimentul de vinovăție; • pesimism; • senzație de colaps; • aspect slab; • stimă de sine scazută; • sentiment de inutilitate; • simțind că boala este o pedeapsă pentru păcate; • gândurile de sinucidere Există factori de risc pentru dezvoltarea simptomelor depresive în bolile reumatismale? • Antecedente personale sau familiale de depresie înainte de diagnosticarea bolii reumatice • Creșterea durerii și a disconfortului fizic • Nemulțumire față de stilul tău de viață • Scăderea rapidă a abilităților funcționale • Pierderea capacității de a efectua activități care sunt importante pentru pacient CAPITOLUL Ce se poate face pentru a reduce problemele psihologice la pacienții cu boli reumatismale? • Fiți sincer cu pacientul cu privire la natura bolii, oferiți-i informații despre boală și discutați despre tratamente • Orice modificare a răspunsului invalidant trebuie discutată cu pacientul De exemplu, dacă pacientul nu a luat medicamentele prescrise, este necesar să se afle de ce nu a respectat programul de medicație și dacă au existat efecte secundare • Luați în considerare factorii care sunt importanți pentru pacient și aflați ce îi poate afecta foarte mult stima de sine De exemplu, dacă munca este principala activitate a vieții sale, atunci pierderea ei poate necesita o atenție sporită și o intervenție suplimentară • Atenția excesivă la pacient și creșterea dependenței acestuia de medic are uneori consecințe dăunătoare pentru adaptarea la un nou stil de viață Ce tehnici psihologice individuale sunt cele mai utile în corectarea problemelor psihologice la pacienţii cu boli reumatismale? Dacă un pacient se confruntă cu perioade prelungite de depresie emoțională care interferează cu viața de zi cu zi sau cu participarea deplină la tratament, trebuie luate în considerare consultația psihiatrică și gestionarea medicamentelor Pentru problemele psihologice moderat severe, se recomandă utilizarea terapiei individuale, de familie sau de grup Următoarele metode sunt de obicei utilizate pentru aceasta: Terapia comportamentală are ca scop modificarea aspectelor comportamentale ale bolii, comportamentului personal sau familial care contribuie la formarea unor obiceiuri nesănătoase Terapia cognitivă se concentrează pe schimbarea conceptelor și gândurilor eronate sau distorsionate care împiedică o sănătate mai bună Terapiile de relaxare (de exemplu, biofeedback, relaxare musculară progresivă) sunt utile în reducerea durerii și a depresiei Antrenamentul abilităților de coping oferă un stil de comportament adaptativ, rezistent la boli pentru a îmbunătăți capacitatea de rezolvare a problemelor Terapia de susținere reduce sentimentul de izolare și neputință și, de asemenea, ajută la "descărcarea" emoțiilor asociate bolii Educarea și formarea deprinderilor care vizează informarea și implicarea pacientului în participarea la tratament Ce factori facilitează adaptarea psihologică la bolile reumatismale? Suport social adecvat, satisfacție față de calitatea contactelor reciproce cu alte persoane și capacitatea de a depăși scăderea nivelului statutului social Evaluarea cognitivă constructivă a bolii și capacitatea de a traduce obiectivele pe termen lung în rezultate reale Utilizarea unei strategii active de depășire a bolii, inclusiv căutarea de informații despre boală, concentrarea pe gânduri pozitive și formarea unei idei personale despre boală SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Perseverență, independență, control intern, creativitate, agresivitate și stabilitate morală Formarea unei scări mai largi de valori cu subordonarea factorilor fizici altor valori Primirea de venituri din surse financiare alternative și menținerea unui program de lucru flexibil Cum afectează factorii sociali procesul de reabilitare asociat cu eșecul funcțional și durerea? Un nivel ridicat de educație este un avantaj care oferă unor pacienți mai multă flexibilitate în alegerea unui nou loc de muncă Scăderea veniturilor asociată cu incompetența funcțională poate avea un impact dramatic asupra familiei, precum și asupra proceselor de reabilitare și tratament Pentru persoanele care se află într-o situație economică dificilă, poate fi necesar ajutorul serviciilor sociale Pacienții cu o familie sunt mai susceptibili de a tolera incompetența funcțională din cauza impactului mai puțin negativ al excluziunii sociale Vârsta la care a început boala poate fi asociată cu faze specifice de dezvoltare care afectează semnificativ viața și dispozițiile pacientului Bolile cronice care progresează lent sunt diferite de leziunile acute De regulă, cu cât pacientul poartă mai multă responsabilitate pentru ceea ce i s-a întâmplat, cu atât starea lui poate fi corectată mai bine Cu un prognostic nefavorabil, este necesară reevaluarea constantă și readaptarea la o stare în schimbare (înrăutățire) În multe boli reumatice, abilitățile funcționale afectate nu sunt vizibile pentru alții (de exemplu, durerea și rigiditatea în artrita reumatoidă), ceea ce poate afecta negativ procesul de reabilitare Cu cât pacientul este mai capabil să-și ajusteze stilul de viață și imaginea de sine la abilitățile funcționale afectate, cu atât se adaptează mai ușor la anumite limitări Care este eficacitatea aproximativă a terapiei în bolile reumatismale? Eficacitatea tratamentului bolilor reumatice conform rezultatelor urmăririi pe termen lung este de aproximativ %, ceea ce este comparabil cu cel din alte boli cronice Tratamentul medicamentos eșuează la - % dintre pacienții cu patologie reumatismală Ineficiența kinetoterapiei este de - % Ce factori determină "conformitatea" pacienților la tratamentul medical pentru bolile reumatismale? Respectarea strictă a regimului de tratament medicamentos este încălcată atunci când pacienții dezvoltă reacții adverse grave sau dacă sunt necesare doze multiple de medicament în timpul zilei, precum și atunci când pacientul se îndoiește de utilitatea tratamentului prescris Conformitatea pacientului crește în următoarele cazuri: • Pacientul și medicul convin asupra problemelor, bolii și obiectivelor de tratament Discuția comună asupra cursului bolii și terapiei, atunci când pacientul însuși participă la procesul de tratament, poate îmbunătăți motivația pacientului și înțelegerea sa reciprocă cu medicul; CAPITOLUL • pacientul se teme de simptomele bolii și crede că există un tratament eficient Medicul trebuie să informeze pacientul despre toate aspectele bolii și despre tratamentul acesteia Aceasta ajută pacientul în dezvoltarea capacității de a-și planifica viața, reduce starea de incertitudine, asigură utilizarea prudentă a resurselor disponibile și contribuie la o mai bună pregătire pentru o eventuală scădere a funcționalității sale; • Sunt utilizate tehnici simple de autogestionare și sprijinul social este suficient Cooperare din partea pacientului și a membrilor familiei acestuia; • boala a debutat recent și regimul de tratament prescris nu interferează cu rutina zilnică normală Afectează bolile reumatismale sexualitatea? În multe boli reumatice, funcțiile sexuale sunt perturbate atât de boala în sine, cât și de acțiunea medicamentelor Problemele sexuale pot apărea în prezența durerii, a disconfortului, a oboselii crescute, a stimei de sine scăzute sau a efectelor secundare ale terapiei medicamentoase Partenerul sexual al pacientului poate avea și frică de sex (de exemplu, din cauza fricii de a fi prea exigent cu pacientul, provocându-i durere); modificările funcției sexuale pot contribui la disconfort emoțional Medicul ar trebui să evalueze schimbările din sfera sexuală printr-o discuție sinceră asupra acestei probleme și, dacă este necesar, să prescrie un tratament adecvat (de exemplu, psihoterapie) Medicamentele folosite în bolile reumatismale pot afecta funcțiile psihice? Tratamentul cu corticosteroizi este cel mai adesea asociat cu apariția tulburărilor psihice (psihoză, euforie și depresie) În plus, pot provoca tulburări cognitive Relația dintre doza de corticosteroid și răspunsul unei persoane nu a fost întotdeauna detectată - există diferențe individuale semnificative Cu modificări mari ale dozei de prednison (scădere sau creștere), este necesar să se monitorizeze posibila dezvoltare a tulburărilor funcțiilor mentale sau cognitive Modificările psihologice asociate cu alte medicamente antireumatice sunt rare, deși au fost raportate cazuri izolate în literatură De exemplu, AINS pot provoca amețeli, dureri de cap, paranoia, depresie, ostilitate față de ceilalți Tratamentul cu preparate cu aur și clorochină poate provoca confuzie, halucinații, iluzii și coșmaruri Metotrexatul în doze mari a provocat tulburări de comportament Literatură aleasă Ahles T A , Khan S, Yunus M B și colab Statutul psihiatric al pacienților cu fibromialgie primară, al pacienților cu poliartrită reumatoidă și al subiecților fără durere: o comparație oarbă a diagnosticului DSM-III A m J Psychiatry, : - , Bauman A , Barncs C , Schrieber L şi colab Nevoile nesatisfăcute ale pacienților cu lupus eritematos sistemic: planificarea educației pacientului Pacient Educ Consiliere, : - , Burckhardt CS, Archenholtz B , Bjelle A Calitatea vieții femeilor cu lupus eritematos sistemic: O comparație cu femeia cu artrită reumatoidă J Rheumatol , : - , SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Feinblatt A, Anderson FS, Gordon W Considerații psihosociale și vocaționale În: Leekj C , Gershwin ME, Fowler WM (eds) Principii de medicină fizică și reabilitare în bolile musculo-scheletice Orlando, FL Grune & Stratton, , - Hudson J L, Goldenberg DL, Pope HG și colab Comorbiditatea fibromialgiei cu tulburări medicale și psihiatrice Am J Med , : - , Katz D , Yelin EH Dezvoltarea simptomelor depresive în rândul femeilor cu poliartrită reumatoidă Arthritis Rheum , : - , Liang MH, Rogers M , Larsen M şi colab Impactul psihosocial al lupusului eritematos sistemic și al artritei reumatoide Arthritis Rheum , : - , Liang MH Managementul psihosocial al bolilor reumatice În: Kelly WM, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, Milgrom H , Bender B, G Efecte secundare psihologice ale terapiei cu corticosteroizi A m Rev Respir Dis : - , Moran MG Factori psihologici care afectează bolile pulmonare și reurnatologice Psychosomatics, : - , Rodin G , Graven J , Littlefield C Depression in the Medically New York, Brunner/Mazel, Young LD Factori psihologici în artrita reumatoidă J Consult Clin Psychol , : - , CAPITOLUL TRATAMENTUL CHIRURGIC AL BOLILOR REUMATICE John A Reister, MD Care sunt principalele indicații pentru înlocuirea articulațiilor la pacienții cu artrită? Durere și/sau pierderea funcției refractare la terapia medicală Ameliorarea durerii este cel mai posibil rezultat al intervenției chirurgicale Recuperarea mișcării și a funcției este mai puțin previzibilă Ce factori medicali ar trebui luati in considerare inainte de efectuarea artroplastiei totale? Pentru toți candidații pentru chirurgie reconstructivă ortopedică, luați un istoric și efectuați un examen fizic amănunțit pentru a evalua riscul general de intervenție Prezența dinților cariați, ulcerele cutanate (în special la nivelul picioarelor) și simptomele infecției urinare sau a prostatitei trebuie identificate la pacient, deoarece prezența acestora crește riscul de complicații infecțioase postoperatorii Femeile ar trebui să facă o urocultură pentru a exclude bacteriuria asimptomatică Dacă pacienții primesc AINS, acestea sunt întrerupte pt CAPITOLUL TRATAMENTUL CHIRURGIC AL BOLILOR REUMATICĂ J cu câteva zile (cel puțin timpi de înjumătățire ale medicamentului din organism) înainte de operație pentru a preveni sângerarea datorită acțiunii antitrombotice Ce alți factori și prezența ce patologie pot afecta rezultatul intervenției chirurgicale la pacienții cu poliartrită reumatoidă? Coloana cervicală: Instabilitatea coloanei cervicale din cauza patologiei articulare prezintă un risc de complicații neurologice în timpul intubării Prin urmare, înainte de operație, este obligatorie efectuarea unei radiografii laterale în starea de flexie și extensie a regiunii cervicale Artrita temporomandibulară (în special la pacienții cu poliartrită reumatoidă juvenilă) și artrita crico-aritenoidă îngreunează intubația Statutul imunitar: Incidența complicațiilor infecțioase este semnificativ mai mare la pacienții cu poliartrită reumatoidă, parțial datorită procesului patologic, parțial datorită terapiei imunosupresoare Prin urmare, la pacienții care sunt programați pentru o intervenție chirurgicală, doza de corticosteroizi ar trebui redusă la minimum De asemenea, se recomandă să nu luați metotrexat timp de o săptămână înainte și după operație (discutabil) Nutriție: Pacienții cu poliartrită reumatoidă pot fi relativ malnutriți, predispunându-i la infecție Pacienții cu un număr total de limfocite > /mm și o concentrație de albumină > , g/dl sunt mai puțin susceptibili la complicații infecțioase Sistemul hipotalamo-hipofizo-suprarenal: Pacienții care primesc terapie cronică cu corticosteroizi nu sunt capabili să răspundă în mod adecvat la stresul asociat intervenției chirurgicale În astfel de cazuri, este necesar să se prescrie doze mai mari de corticosteroizi înainte, în timpul și după intervenția chirurgicală Pacienții cu poliartrită reumatoidă au adesea mai multe articulații afectate Care este succesiunea recomandată de intervenții reconstructive? Operația la extremitățile inferioare este efectuată mai întâi (înainte de reconstrucția extremităților superioare), deoarece utilizarea cârjelor este necesară după operație Cu leziuni multiple ale articulațiilor picioarelor, intervenția chirurgicală reconstructivă a articulației șoldului este efectuată mai devreme decât la articulația genunchiului Acest lucru asigură o aliniere mai bună a genunchiului În plus, procesul de reabilitare după operația de șold este oarecum mai ușor decât după protecția genunchiului În patologia extremităților superioare nu a fost stabilită succesiunea preferențială a operațiilor de reconstrucție De obicei, acestea încep cu corectarea articulațiilor proximale, a nervilor și a tendoanelor, apoi se operează pe mână și încheietura mâinii Chirurgia reconstructivă la încheietura mâinii se efectuează mai devreme decât la mână În caz de deteriorare a articulațiilor umărului și cotului, prima operație este articulația, a cărei leziune determină majoritatea simptomelor, Ce mijloace suplimentare sunt utilizate în timpul și după artroplastia totală de șold și genunchi pentru a preveni complicațiile postoperatorii? Intraoperator, pentru a reduce probabilitatea de a dezvolta complicații infecțioase, antibioticele sunt prescrise profilactic Pentru prevenirea postoperatorie SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE tromboză venoasă profundă a extremităților inferioare, se folosesc ciorapi speciali, ridicarea precoce a pacientului și mersul pe jos, anticoagulante Fără terapie anticoagulantă postoperatorie (de obicei în - săptămâni), tromboza venoasă profundă se dezvoltă la - % dintre pacienți, în timp ce embolia pulmonară, care duce la moartea pacientului, se observă în - % din cazuri Care este "regula terților" a Steel? La nivelul primei vertebre cervicale (Cj), diametrul ei anteroposterior este împărțit în treimi: '/ pentru odontoid, '/ pentru măduva spinării și */ pentru spațiul liber Deoarece există un spațiu liber considerabil la acest nivel, micile subluxații Cii ( - mm) de obicei nu lezează măduva spinării Cu toate acestea, dacă intervalul atlanto-odontoid anterior (măsurat de la partea posterioară a arcului anterior al lui Cj până la marginea anterioară a odontoidului) crește cu mai mult de - mm, întregul aparat ligamentar atlantoaxial este distrus, iar în astfel de cazuri anatomia spatiului spinal se modifica de obicei În mod similar, dacă intervalul atlanto-odontoid posterior (măsurat de la marginea posterioară a odontoidului până la partea anterioară a arcului posterior al lui Ci) este mărit cu mai mult de mm, măduva spinării este de obicei comprimată (Vezi și capitolul ) Când este necesară efectuarea de artrodeză chirurgicală C n la pacienții cu poliartrită reumatoidă? Răspunsul la această întrebare este ambiguu Durerea severă, simptomele mielopatice și/sau invaginația bazală > mm pe radiografia laterală a coloanei cervicale sunt indicații pentru tratamentul chirurgical Recent, s-a recomandat efectuarea de artrodeză profilactică indiferent de simptome și tulburări neurologice la pacienții cu instabilitate Cfll anterioară și un interval atlanto-odontoid posterior de mm sau mai puțin Care este frecvența posibilelor complicații intra și postoperatorii după artrodeza vertebrelor cervicale la pacienții cu poliartrită reumatoidă? • Mortalitatea postoperatorie: - %; la pacientii cu tulburari neurologice severe poate ajunge la % • Infecția plăgii, formarea de fistule: până la % în trecut, acum mult mai puțin • Neuniunea vertebrelor: - %, în medie % • Subluxatie subaxiala tardiva sub locul artrodezei anterioare din cauza stresului crescut asupra coloanei vertebrale Numiți tipurile de intervenții chirurgicale pentru patologia articulației umărului la pacienții cu poliartrită reumatoidă Intervențiile chirurgicale la nivelul articulației umărului sunt efectuate în primul rând pentru a reduce durerea De obicei, nu există o creștere a intervalului de mișcare Artroplastia protetica poate implica intreaga articulatie (artroplastia humerala) sau doar capul humerusului (hemiartroplastia) Momentul determinant în alegerea uneia sau a altei operații este starea tecii musculare rotatoare Pentru utilizarea funcțională și stabilitatea maximă a artroplastiei totale de umăr, tensiunea țesuturilor moi în starea normală a tecii rotatoare joacă un rol esențial CAPITOLUL TRATAMENTUL CHIRURGIC AL BOLILOR REUMATICE ! Dacă teaca mușchiului rotator este modificată patologic și nu poate fi corectată, atunci se efectuează artroplastia redusă sau hemiartroplastia Care sunt posibilitățile de tratament chirurgical al artritei articulației cotului? Când inflamația acestei articulații este refractară la terapia medicală, sinovectomia asigură controlul temporar al bolii și elimină durerea, dar rareori mărește gama de mișcare Sinovectomia este adesea combinată cu îndepărtarea capului radiusului (cu patologia sa semnificativă) Cu osteoartrita articulației cotului, articulația glenohumerală este afectată în primul rând, în timp ce osteofitele se dezvoltă pe procesul coronoid sau olecran Aceste osteofite sunt îndepărtate prin osteotomie a humerusului distal (conform Outerbridge-Kashiwagi) Dacă cartilajul articular este distrus, suprafața articulară poate fi acoperită cu țesut autolog, cel mai frecvent fascia lata (Jascia lata) În artrita post-traumatică a articulației glenohumerale sau a articulației radio-ulnare proximale, capul radiusului poate fi îndepărtat (cu rezultate bune) cu condiția ca ligamentul colateral să fie intact Artroplastia totală de cot devine operația de elecție pentru majoritatea leziunilor artritice datorită fiabilității crescute a protezelor moderne și îmbunătățirii funcționale semnificative după intervenție chirurgicală Artrodeza cotului ar trebui să fie ultima soluție, deoarece această procedură face imposibilă poziționarea optimă a brațului pentru utilizare funcțională Această operație se efectuează cu un proces infecțios în articulație, refractar la terapie, când nu se poate efectua înlocuirea totală a articulației Artroscopia este utilizată pentru diagnostic, îndepărtarea particulelor în mișcare și sinovectomia pentru biopsie și tratament Care sunt metodele de tratament chirurgical al patologiei încheieturii mâinii în artrita reumatoidă? Artrita reumatoidă tinde să afecteze articulațiile mici ale mâinii și încheieturii mâinii Încheietura mâinii este aproape întotdeauna implicată în procesul patologic, în timp ce forma leziunii și deformările articulațiilor sunt de obicei previzibile Scopul terapiei este eliminarea sinovitei, care ajută la prevenirea distrugerii oaselor și țesuturilor moi Dacă terapia este ineficientă, se compensează îndepărtarea chirurgicală a membranei sinoviale inflamate sau corectarea deformării Capsula carpiană dorsală și teaca tendonului dorsal sunt de obicei implicate în procesul patologic cu dezvoltarea sinovitei și tenosinovitei, ducând adesea la ruptura tendonului extensor Este mai bine să preveniți o ruptură de tendon decât să o reparați mai târziu Prin urmare, dacă tratamentul medical este ineficient, trebuie efectuate sinovectomia și tenosinovectomia Ruptura tendoanelor extensoare ale degetului inelar și al degetului mic se numește sindrom Vaughn-Jackson Repararea primară a tendonului nu este de obicei posibilă, mai ales dacă ruptura are mai mult de câteva zile Pentru a restabili funcția, este necesară o grefă chirurgicală de tendon Pe partea palmară a încheieturii mâinii, tenosinovita tendonului flexor poate provoca compresia nervului median din tunelul carpian, rezultând ceea ce este cunoscut sub numele de sindromul de tunel carpian Acest proces inflamator determină uneori o ruptură a tendonului flexorului lung al policelui, care este însoțită de flexia inadecvată a degetului mare și hiperextensia articulației interfalangiene Acest complex de modificări patologice se numește sindromul Manner SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Simt (Mannerfelt) În acest caz, este de obicei necesară o grefă de tendon sau o artrodeză a articulației interfalangiene a degetului mare Articulația radio-ulnară distală este frecvent afectată de sinovită care duce la instabilitate articulară, distrugerea capului ulnar și rotația dureroasă a antebrațului Capul humerusului începe să iasă în afară dorsal, ceea ce crește tensiunea tendoanelor extensorilor ulnar Această combinație de modificări patologice se numește sindromul capului humerusului Tratamentul chirurgical al sindromului include sinovectomia, îndepărtarea capului humeral, capsulorafie și tenodeză laterală folosind o porțiune a tendonului ulnar al carpului extensor Când articulația încheieturii mâinii este afectată, deformarea include de obicei următoarele cinci componente: deplasarea radială, deviația cubitală, subluxația încheieturii mâinii, supinația intercarpiană și distrugerea încheieturii mâinii În stadiile incipiente ale bolii, este posibilă efectuarea unei operații de reconstrucție - tenodeza extensorului ulnar al încheieturii mâinii Cu modificări mai pronunțate, se efectuează artroplastia totală sau artrodeza încheieturii mâinii pentru a reduce durerea și a îmbunătăți funcția Ce intervenție chirurgicală se efectuează pentru osteoartrita bazală a degetului mare? Articulația carpometacarpiană a degetului mare, cunoscută și sub denumirea de articulația trapezo-metacarpiană sau bazală a degetului mare, este în formă de șa și foarte predispusă la modificări degenerative Femeile în vârstă au un risc crescut de a dezvolta artrită degenerativă în această articulație Intervențiile chirurgicale includ înlocuirea articulațiilor, artroplastia cu suspensie a tendonului și artrodeza Protezele au un risc mare de eșec, iar cercetările intensive sunt în desfășurare pentru a dezvolta o proteză mai bine proiectată Interpunerea tendonului constă în plasarea tendonului într-o cavitate creată prin îndepărtarea unei părți sau a întregului os trapez Suspensia tendonului se realizează într-o manieră similară, totuși, după îndepărtarea osului trapez, se creează o buclă de tendon care susține baza metacarpiană a degetului mare ca o curea Artrodeza este probabil cel mai bun tip de intervenție chirurgicală în ceea ce privește longevitatea, dar limitează mișcarea metacarpiană În plus, poziționarea precisă a oaselor este esențială în timpul intervenției chirurgicale pentru a asigura o funcționare optimă Cum se tratează chistul mucoasei și osteoartrita articulației interfalangiene distale? Chisturile mucoase apar adesea în osteoartrita articulațiilor interfalangiene distale ale degetelor Apar ca chisturi clare, pline de mucus, situate de obicei între articulația interfalangiană distală și unghia proximală Nu este neobișnuit ca chisturile să se rupă, să se rezolve și să reapară spontan, ceea ce duce la subțierea pielii de deasupra, crescând riscul eșecului reparației chirurgicale Chisturile mucoase rezultă dintr-un proces inflamator cronic secundar osteofitului dorsal al articulației interfalangiene distale Prin urmare, în timpul examinării, se efectuează radiografie, iar tratamentul trebuie să vizeze îndepărtarea osteofitului Cu dureri severe sau instabilitate a articulației interfalangiene distale, metoda de elecție este artrodeza acesteia cu fixare în poziție de flexie moderată CAPITOLUL TRATAMENTUL CHIRURGIC AL BOLILOR REUMATICE Cum sunt tratate chirurgical deformările articulațiilor interfalangiene proximale la pacienții cu poliartrită reumatoidă? Deformările butonniere sunt rezultatul sinovitei articulației interfalangiene proximale care provoacă alungirea și ruperea tendoanelor extensoare și duc la contracturi progresive de flexie În stadiile incipiente, se recomandă efectuarea unei sinovectomie Deformările sub forma unui "gât de lebădă" în procesul de dezvoltare trec prin patru etape În primele trei etape, pentru corectarea acestora se folosesc atele, sinovectomia și îndepărtarea chirurgicală a aderențelor interne ale mușchilor și tendonului În ultima etapă, când articulația interfalangiană proximală este distrusă, este posibilă doar efectuarea protezei sau artrodezei acesteia Care sunt rezultatele corectării chirurgicale a articulațiilor metacarpofalangiene la pacienții cu poliartrită reumatoidă? Sinovita articulațiilor metacarpofalangiene duce în cele din urmă la distrugerea acestora, subluxația și deviația cubitală a degetelor Într-un stadiu incipient al procesului, înainte de apariția unei imagini radiografice de distrugere severă și deformare a articulației, poate fi efectuată o sinovectomie (pentru ameliorarea durerii în cazul terapiei medicamentoase ineficiente) Nu există dovezi că sinovectomia încetinește procesul de distrugere a articulațiilor, dar poate întârzia finalizarea unei înlocuiri Artroplastia articulației metacarpofalangiene este indicată atunci când sinovita are ca rezultat distrugerea cartilajului articular, mobilitate redusă, durere, deplasare cubitală, deformare și pierderea funcției Cele mai des folosite proteze sunt cauciucul siliconic (protezele Swanson) Problemele tipice asociate cu utilizarea lor includ ruperea, rigiditatea, instabilitatea și sinovita reactivă din cauza contactului cu particulele de silicon Artroplastia articulației metacarpofalangiene, indiferent de designul protezei, asigură o gamă de mișcare de °, care poate scădea la ° în timp Atelele postoperatorii și reabilitarea sunt destul de complexe și durează câteva luni Prin urmare, este nevoie de înțelegere reciprocă și răbdare pentru a obține rezultatul optim Artrodeza nu este utilizată de obicei, cu excepția articulației metacarpofalangiene a degetului mare, deoarece puterea de prindere este mai importantă pentru acest deget decât intervalul de mișcare Numiți trei simptome care sunt indicații pentru înlocuirea articulației la pacienții cu artrită de șold sau genunchi Incapacitatea de a merge mai mult de un bloc din cauza durerilor articulare Incapacitatea de a sta într-un singur loc mai mult de - de minute din cauza durerii Incapacitatea de a dormi bine din cauza durerii în timpul mișcărilor de somn, Ce înseamnă termenul "artroplastie cu frecare scăzută"? John Charnley, pionierul înlocuirii totale a articulațiilor, a inventat termenul în când și-a descris proteza de șold Termenul se referea la capul componentei femurale, care avea o dimensiune mică ( mm) Datorită suprafeței mici, intervalul de mișcare dintre capul protezei și adâncitura din polietilenă a fost minim, ceea ce a redus deteriorarea prin frecare a acetabulului artificial, a redus probabilitatea instabilității protezei și uzura tecii de polietilenă Ca urmare, numărul de particule artificiale care cad în timp a scăzut SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE acesta în cavitatea protezei Cu toate acestea, capul femural mic a concentrat asupra lui însuși forțele care acționează articulare și, în timp, a provocat încă deformarea polietilenei Prin urmare, dimensiunea capului în protezele moderne este de - mm, ceea ce reduce probabilitatea ambelor forme de uzură structurală Care este diferența dintre protezele dentare cimentate, fără ciment și combinate? Acești termeni se referă la metode de fixare a unei proteze a articulației șoldului sau genunchiului Cea mai mare experiență a fost acumulată cu protezele cimentate, care utilizează un ciment acrilic cu autoancorare (metacrilat de polimetil) pentru a îmbunătăți fixarea componentei protezei la os Progresele recente în dezvoltarea tehnicilor de cimentare au redus problemele asociate cu instabilitatea protezei Protezele dentare fără ciment includ protezele "duze" și protezele poroase încarnate Primele se bazează pe fixarea convenabilă a protezei pe os sub forma unei "duze" fără utilizarea cimentului Porii protezelor încarnate sunt localizați pe partea proximală a componentei femurale și pe reversul acetabulului artificial Ele contribuie la germinarea osului în proteză Învelișul poros al protezei poate conține hidroxiapatită sau factori de creștere pentru a stimula creșterea osoasă și pentru a îmbunătăți fixarea protezei În general, creșterea osoasă este observată pe aproximativ % din suprafața suprafeței poroase a protezei Componentele acetabulare fără ciment asigură cea mai bună creștere osoasă în zonele poroase Ca urmare, multe centre folosesc fixarea fără ciment a acetabulului artificial, iar componenta femurală este fixată cu ciment Astfel de proteze se numesc combinate Când este indicat să folosiți proteze cimentate și când - fără ciment? Există opinii diferite asupra acestei întrebări Pacienții mai tineri, activi, cu o sănătate bună a oaselor, care pot realiza o conexiune bună os-a-os în timpul intervenției chirurgicale sunt cei mai buni candidați pentru implantarea protezei fără ciment De obicei sunt mai tineri de - de ani și suferă de osteoartrita la nivelul articulației șoldului Protezele cimentate sunt utilizate în mod obișnuit la pacienții cu poliartrită reumatoidă și sănătatea osoasă precară, precum și la pacienții mai în vârstă cu un nivel scăzut de activitate Reabilitarea postoperatorie este mai ușoară cu protezele cimentate comparativ cu protezele fără ciment Cât de frecventă este instabilitatea aseptică a unei proteze de șold? Care sunt motivele sale? Pentru protezele cimentate implantate folosind tehnici mai vechi, incidența instabilității aseptice care necesită revizuire a fost de - % pe parcursul a - ani de urmărire ( % pe an) Frecvența semnelor radiografice de instabilitate a componentei femurale a protezei a ajuns la - % Folosind tehnici chirurgicale moderne, incidența acestei complicații este kg) prezintă un risc crescut de instabilitate a protezei De regulă, instabilitatea nu este cauzată de o încălcare a fixării cimentului, ci de acumularea de particule de proteză (polietilenă, metacrilat de metil, metal) Aceste ore- CAPITOLUL TRATAMENTUL CHIRURGIC AL BOLILOR REUMATICE şoarecii stimulează macrofagele la interfaţa os-cement Macrofagele produc prostaglandine și citokine (interleukina- și factorul de necroză tumorală), care provoacă resorbția osoasă și instabilitatea protezei Care este o complicație tipică care se dezvoltă la pacienții cu proteze fără ciment? Durerea de șold moderată până la severă apare la aproximativ % dintre pacienții cu proteze poroase de șold Durerea apare din cauza reacției osului la tensiunea care apare în partea superioară a femurului Această afecțiune, de obicei, nu necesită terapie medicamentoasă specială și se rezolvă în - luni Povestește-ne despre problemele care apar în timpul revizuirii protezei articulației șoldului Revizuirea unei proteze a articulației șoldului este din punct de vedere tehnic mai complexă decât artroplastia primară, iar rezultatul (pe termen lung) al revizuirii protezei este mult mai rău (mai scurt), cu o rată de complicații simultan mai mare Una dintre problemele semnificative este resorbția trunchiului osos, care apare adesea dacă inițial a fost folosit ciment Pentru a evita această complicație, în prezent se recomandă utilizarea protezelor combinate Cu toate acestea, la pacienții mai activi (de obicei, mai puțin de de ani), se recomandă utilizarea protezelor sub formă de "capac" pentru a limita resorbția tulpinii osoase, deoarece artroplastia de revizuire poate fi încă necesară în viitor Este folosită artroscopia în tratamentul osteoartritei genunchiului? Artroscopia terapeutică a articulației genunchiului este indicată într-un stadiu incipient al osteoartritei, când simptomele se datorează unei patologii interne, cum ar fi un menisc rupt Artroscopia și/sau lavajul pot reduce durerea timp de câteva luni la unii pacienți cu modificări degenerative mai severe (discutabil) În ce cazuri se efectuează osteotomia în loc de protecția totală a genunchiului? La pacienții tineri activi cu artrită care afectează doar o parte a articulației genunchiului Osteotomia tibială înaltă este cea mai frecventă operație corectivă la articulația genunchiului, în cazurile în care modificările degenerative sunt limitate doar la secțiunile sale mediale sau laterale Implicarea regiunii femurale patologice în procesul patologic, artrita inflamatorie, o scădere semnificativă a amplitudinii de mișcare și vârsta înaintată sunt contraindicații pentru această operație Această intervenție chirurgicală este de obicei efectuată pentru a calma durerea, pentru a menține starea funcțională și pentru a întârzia înlocuirea totală a articulației Operatia consta in alinierea axului mecanic (de la centrul capului femural pana la centrul articulatiei cu glezna) Acest ax este mutat de la articulația afectată la partea neafectată, cel mai adesea prin intermediul unei osteotomii tibiale în formă de pană Dacă corectarea mecanică a axei necesită o pană > °, atunci osteotomia trebuie efectuată pe femurul distal, ceea ce împiedică înclinarea liniei articulare către partea laterală Cele mai frecvente complicații sunt subcorecția și afectarea nervului peronier SECȚIUNEA XV TRATAMENTUL BOLILOR REUMATICE Care sunt indicațiile pentru artroplastia unei secțiuni a articulației genunchiului? Această problemă este discutabilă și mulți chirurgi se opun acestei operații Este indicat la pacientii varstnici sedentari, malnutriti, care au genunchi flexie de cel putin ° si este afectata doar o parte a articulatiei Aceasta operatie este contraindicata in artrita inflamatorie, obezitate, varsta frageda, amplitudinea de miscare a articulatiei genunchiului an de la operație) se observă în % din cazuri în poliartrita reumatoidă și chiar mai rar în osteoartrita Pacienților cu proteze articulare ar trebui să li se administreze antibiotice profilactice înainte de tratamentul stomatologic? Da Amoxicilină, eritromicină, cefalexină sau cefadrină mg oral cu oră înainte și mg la ore după procedură Cum să tratați complicațiile infecțioase în protezarea articulară? Infecțiile precoce ( USD pe lună este considerat profitabil, excluzând costul costurilor cu forța de muncă asociate cu handicap (de exemplu, achiziționarea de echipamente speciale) Credite de lucru Acest articol include durata experienței de muncă când persoana a fost angajată pentru acest loc de muncă și vârsta la care a devenit invalidă În prezent, lucrătorii cu vârsta peste de ani trebuie să fi făcut contribuții la asigurările sociale în cel puțin din ultimele de trimestre Pentru lucrătorii mai tineri, sunt necesare mai puține contribuții Severitatea și amploarea daunelor Sunt necesare dovezi obiective ale daunelor fizice sau mentale, iar prezența simptomelor nu este suficientă pentru a determina dizabilitatea Sunt necesare dovezi fizice, de laborator și/sau cu raze X care confirmă vătămarea Prejudiciul îndeplinește sau depășește criteriile de invaliditate pentru respectiva accidentare Medicul personal al pacientului nu stabilește handicapul acestuia Ministerul Asigurărilor Sociale are o listă cu daune specifice pentru fiecare sistem corporal Dacă boala pacientului îndeplinește criteriile de determinare a severității sale, atunci este recunoscută prezența unei leziuni care provoacă dizabilitate Aceste liste fac sistemul de determinare a dizabilității mai obiectiv și mai standardizat Ce este "capacitatea funcțională reziduală"? Dacă vătămarea unui pacient nu îndeplinește anumite criterii pentru invaliditatea automată, un medic sau un profesionist din domeniul sănătății muncii care lucrează pentru Serviciul de Determinare a Disabilității de Securitate Socială trebuie să determine capacitatea funcțională reziduală Acest concept definește gradul în care pacientul își păstrează capacitatea de a efectua cu încredere acțiunile fizice necesare unui anumit nivel de muncă Dupa nivelul fizic, munca se imparte in categorii: sedentar, usor, mediu, greu si foarte greu Enumerați cerințele fizice ale postului pentru fiecare dintre aceste cinci categorii de abilități funcționale reziduale • Munca sedentară: - pozitia sezut; - ridicarea unei sarcini cu greutatea lire ( kg); - Ridicarea și mutarea frecventă a sarcinilor > de lire sterline ( kg) Alți factori luați în considerare în determinarea capacității funcționale reziduale includ oboseala, capacitatea de a vedea, auzi și vorbi, capacitatea mentală adecvată, capacitatea de a stabili contacte sociale cu colegii și de a se adapta la schimbările din procesul obișnuit de muncă Cum este utilizată capacitatea funcțională reziduală în determinarea dizabilității? Un evaluator de dizabilități determină cerințele fizice ale unui loc de muncă prestat anterior de o persoană și evaluează dacă individul are capacitatea funcțională reziduală de a îndeplini acel loc de muncă Dacă nu, atunci evaluatorul stabilește dacă este posibil în acest caz să efectueze orice altă activitate în conformitate cu capacitatea funcțională reziduală, vârsta, educația și experiența Dacă acest lucru nu este posibil, atunci persoana este considerată cu handicap, chiar dacă vătămarea nu îndeplinește anumite criterii de handicap Cum este evaluată o cerere de asistență pentru persoanele cu handicap? Poate fi contestată decizia? O cerere la Ministerul Asigurărilor Sociale pentru asistență pentru persoanele cu handicap este luată în considerare mai întâi de experții medicali în absența solicitantului Aproximativ / din cereri sunt satisfăcute Cu toate acestea, persoana fizică are dreptul de a face apel, iar Ministerul Asigurărilor Sociale nu are acest drept După o respingere inițială, solicitantul poate solicita ca cererea sa să fie reexaminată de către un alt grup de medici Acestea satisfac, de regulă, doar % din contestații După cel de-al doilea refuz, solicitantul se poate adresa instanței de contencios administrativ-juridice, unde pentru prima dată i se poate cere prezența personală Aproximativ % din apelurile la un judecător sunt admise, ceea ce face ca această etapă a cauzei să fie foarte importantă Cererile care nu sunt satisfăcute în instanța de drept administrativ pot fi contestate în Consiliul de Apel (Consiliul de Apel al Securității Sociale) și chiar în Tribunalul Districtual (SUA) Puține dintre aceste cazuri ( NADP+ + Og + H+ Superoxidul este atât un agent reducător, cât și un agent oxidant Reacționează spontan cu producerea de peroxid de hidrogen (H O ) și oxigen (O ): H+ + Og + Og -* HgOg + Og SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE Peroxidul de hidrogen este, de asemenea, capabil să reacționeze cu superoxidul pentru a produce un radical hidroxil (cel mai reactiv dintre derivații de oxigen) sau ioni de clorură pentru a forma acid hipocloric (ingredientul activ al înălbitorului) Există o serie de antioxidanți (inclusiv vitaminele A, C, D, E și elementele chimice cupru, zinc, fier, seleniu) care leagă sau elimină radicalii liberi și protejează celulele de oxidare: OI + OI + H+ Zn> H O H O + H O -* HgO + Og La baza unor diete populare se află presupunerea că artrita este cauzată de alergii la anumite alimente Ce studii științifice susțin această afirmație? Există mai multe raportări de cazuri de artrită sau exacerbare cauzate de anumite alimente alergie la mancare Produse lactate pentru artrita reumatoidă Boala lui Behçet Grâu și porumb Carne de vită Nuci negre Lupus la maimuțele de lucernă Reumatism recurent Azotat de sodiu În experimentele pe animale, sinovita cronică a fost indusă de modificări ale dietei În plus, studii efectuate cu atenție pe grupuri mici de pacienți au documentat apariția artritei inflamatorii asociate cu consumul anumitor alimente Cea mai buna recomandare pentru pacientii cu patologie autoimuna este folosirea unei alimentatii de calitate si echilibrata Indienii americani au folosit de mulți ani remedii naturale și medicina tradițională pentru a trata toate afecțiunile Numiți rețetele lor pentru tratamentul "reumatismului" Luați oz ( g) piper cayenne, oz (FG) ghimbir, oz ( g) cuișoare, oz ( g) guaiac, oz ( g) smirnă și galon ( , l) ) "alcool" Stați acest amestec lângă foc timp de zile, apoi turnați în vase sigilabile Bea pahar plin de ori pe zi, înainte de mese Fierbeți un pahar de urină de la o persoană bolnavă la foc și spălați partea bolnavă a corpului Apoi scufundați o bucată de pânză de in împăturită în jumătate în urină, aplicați-o pe locul dureros și legați-o Acest instrument "devorează" complet și dispersează principiul patogen Deși nu există recomandări specifice, este mai bine să folosiți primul remediu înainte de al doilea, deoarece prima rețetă include suficient alcool pentru a fi de acord cu utilizarea celui de-al doilea CAPITOLUL Propolisul, laptisorul de matca si veninul de albine au fost folosite in tratamentul artritei Care este baza științifică pentru o astfel de terapie? Propolisul este rășina produsă de albine pentru a sigila stupii și se spune că conține multe substanțe bioactive Laptisorul de matca este o masa lipicioasa secretata de albinele lucratoare si hranita larvelor Se spune că este foarte bogat în acid pantotenic Acești bioactivi și acidul pantotenic sunt vitaminele B care sunt susceptibile de a inhiba și/sau de a trata artrita Veninul de albine a fost menționat în unele rapoarte ca tratament pentru artrită Pacienții au primit venin de albine prin înțepături de albine sau prin injecții locale în articulația afectată Acest tratament pentru artrita reumatoidă poate necesita sau de înțepături de albine într-un an Veninul de albine este bogat în fosfolipază și alți agenți antiinflamatori După cum era de așteptat, aceste produse pot provoca reacții alergice severe Lipsesc dovezi științifice convingătoare ale eficacității lor Un remediu netradițional popular include stafidele și ginul Care este rețeta și originea sa? Reţetă O cutie de stafide aurii Turnați gin peste stafide Se lasa intr-un recipient neacoperit pana cand lichidul dispare Luați stafide pe zi Proprietățile vindecătoare ale boabelor de ienupăr sunt cunoscute încă din timpurile biblice, iar ginul este făcut din boabe de ienupăr Unii dintre pacientii mei cu artrita (reumatoida si osteoartrita) au incercat acest remediu, dar rezultatele unui astfel de tratament sunt mixte Mulți pacienți cu poliartrită reumatoidă poartă brățări de cupru Pentru ce? Brățările de cupru erau folosite de grecii antici pentru puterile lor vindecătoare Sărurile de cupru au fost folosite în tratamentul artritei reumatoide cu un efect destul de favorabil, dar, din păcate, cu efecte secundare semnificative Cuprul este absorbit din brățări prin piele, dându-i o culoare verde Unii pacienți au susținut că brățările au redus simptomele artritei, posibil prin eliminarea radicalilor liberi de oxigen Interesant este că D-penicilamina, folosită în mod obișnuit în tratamentul artritei reumatoide, leagă cuprul Probabil, cuprul încă nu este un remediu eficient De ce există atât de mult interes pentru utilizarea agenților antimicrobieni pentru tratamentul bolilor reumatismale? Timp de mulți ani, s-a considerat că artrita, în special poliartrita reumatoidă, se datorează unor cauze infecțioase Tetraciclina a fost prescrisă anterior pentru tratamentul artritei reumatoide, deoarece se credea că micoplasma a cauzat-o Mai recent, s-a demonstrat că minociclina poate fi utilă pentru tratamentul artritei reumatoide, nu datorită proprietăților sale antimicrobiene, ci datorită efectelor sale antiproliferative și antiinflamatorii Adică, remediul netradițional de ieri poate deveni noua metodă de tratament recunoscută de mâine Pentru tratamentul poliartritei reumatoide au fost utilizate următoarele medicamente antimicrobiene: metronidazol, clotrimazol, rifampină, tetraciclină, minociclină, ceftriaxonă, ampicilină Zach SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE Povestește-ne despre două remedii chinezești populare pentru artrită Ierburile chinezești au fost folosite în tratamentul artritei și a altor afecțiuni Teoria medicală chineză afirmă că un plan de tratament este construit individual pentru fiecare pacient pe baza plângerilor sale Componentele tipice pe bază de plante ale unei astfel de terapii includ: Chuifong Toukuwan; ginseng (Ginseng); rehmania (Rehmannia); clematis (Clematis); stephania (Stephania); Ma-huang; Tang-kuei; Ho-shou-wu Au existat multe studii despre medicina pe bază de plante în China și chiar mai multe în SUA și alte țări Unele dintre aceste medicamente au efecte similare cu medicamentele antiinflamatoare nesteroidiene și steroidiene, ceea ce poate explica parțial eficacitatea lor Se crede că acupunctura ameliorează durerea și corectează modificările patologice prin restabilirea echilibrului energiei vitale din organism Conform medicinei chineze, energia vieții trece prin corp prin canale Echilibrul adecvat este restabilit prin stimularea punctelor de acupunctura S-a demonstrat că acupunctura stimulează eliberarea de serotonine și endorfine, care sunt modulatori naturali ai durerii Studiile controlate ale acupuncturii au fost impresionante în unele studii și neconcludente în altele În general, cercetările științifice privind acupunctura au fost în general de o calitate destul de scăzută Rolul terapiei cu acupunctură în artrită rămâne neclar și este cel mai bine privit ca un adjuvant la managementul standard al durerii Unde pot raporta potențiala nesiguranță a unui produs neconvențional? Oficiul pentru Afaceri ale Consumatorului publică un manual special de resurse pentru consumator, care explică cum să depuneți o plângere la editor Publicațiile din manual sunt gratuite, pur și simplu trimiteți informațiile la următoarea adresă: Consumer's Resource Handbook, Pueblo, SO Deci, cum ar trebui să tratăm remediile netradiționale? Remediile netradiționale sunt utilizate pe scară largă de pacienții cu boli reumatismale Unele sunt sigure și inofensive, în timp ce altele pot fi mortale Unii agenți netradiționali au potențial terapeutic și ajută la îmbunătățirea eficacității tratamentului ulterior al bolii reumatismale; astfel de fonduri merită atenția profesioniștilor medicali Literatură aleasă Eisenberg D M , Kessler R C , Foster C et al Medicina neconvențională în Statele Unite: prevalență, cost și modele de utilizare N Engl J Med , : - , Cronan TA, Kaplan RM, Posner L et al Prevalența utilizării remediilor neconvenționale pentru artrită într-o comunitate metropolitană Arthritis Rheum , : - , CAPITOLUL Gertner E , Marshall P S , Filandrinos D , Smith T M Complicații care rezultă din utilizarea medicamentelor chinezești pe bază de plante care conțin medicamente nedeclarate pe bază de rețetă Arthritis Rheum , : - , Panush RS Reflecții asupra remediilor nedovedite Rheum Dis Clin North Am , : - , Panush RS Remedii netradiționale În: Schumacher H R (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Kremer JM Nutriție și boli reumatice În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - DoanneN L Indian Doctor Book Aerial Photography Services, Inc , Tilley B C , Alarcon GS, Heyse SP et al Minociclina în artrita reumatoidă: un studiu de de săptămâni, dublu-orb, controlat cu placebo A m Intern Med , : - , Zurier RB Prostaglandme, leucotriene și compuși înrudiți În: Kelley WK, Harris ED, Ruddy S , Sledge C B (eds) Manual de reumatologie, ed a IV-a Philadelphia, WB Saunders, , - Manual de resurse pentru remedii nedovedite Atlanta, Fundația pentru artrită CAPITOLUL James S Louie, M D Care este originea cuvântului "reuma"? Acest cuvânt provine din limba greacă și înseamnă "o substanță care curge", adică un fluid care se formează în creier și provoacă diverse boli Guillaume Baillou a susținut că "artrita într-o articulație este reumatism în întregul corp", sugerând că artrita este doar o manifestare a unui proces sistemic În Bernard Comroe a inventat termenul de "reumatologie", iar în Hollander a folosit termenul de "reumatologie" în manualul său despre artrită și afecțiuni conexe, inclusiv cinci din șapte mame ale reumatologilor înșiși, nu știu ce este un reumatolog Cine a descris și a numit astfel artrita reumatoidă? Prima descriere clinică a acestei patologii din este atribuită lui Augustin-Jacob Landre-Beauvais Autorul însuși a numit boala o variantă a gutei - "gută astenică simplă" (goutte asthenique primitif) Benjamin Brodie a descris progresia lentă a sinovitei prin implicarea bursei și a tecii tendonului A B Garro (A V Garrod) a propus termenul de "artrită reumatoidă" în și l-a diferențiat de gută în Care dintre faimoșii artiști francezi a suferit de artrită reumatoidă? Pierre Auguste Renoir ( - ), un impresionist francez popular, a dezvoltat un caz sever de artrită reumatoidă în jurul anului SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE În ciuda deteriorării tot mai mari a abilităților funcționale, el a continuat să scrie, și-a întreținut familia și a inventat exerciții și dispozitive de asistență pentru el Până în era deja țintuit la pat și nu se putea mișca (clasa B) Imediat înainte de moartea sa, a dezvoltat vasculită, așa că acum putem presupune că genotipul său a fost HLA-DRB * , homozigot Raoul Dufy ( - ), un artist talentat care a explorat "miracolul imaginației în culoare" în pictură, acuarelă, ceramică, tapiserii și fresce, a suferit primul atac de artrită reumatoidă la vârsta de de ani După ani, când era deja complet dependent de cârje și scaun cu rotile, artistul a fost invitat la Boston pentru a participa la unul dintre primele studii de medicamente (diverse forme de steroizi) pentru tratamentul artritei reumatoide În timpul tratamentului, s-a înregistrat o îmbunătățire semnificativă a stării sale, ceea ce i-a permis să revină la pictura activă Cu toate acestea, au existat complicații de la terapia cu steroizi sub forma unui abces al feselor și sângerare gastrointestinală înainte de moarte Ce alte persoane celebre au avut artrită reumatoidă? Cântăreața franceză Edith Piaf, actrițele de film Rosalind Russell și Katherine Hepburn, chirurgul cardiac Christian Barnard, președinții americani Thomas Jefferson, James Madison au suferit și ei de artrită reumatoidă ) și Theodore Roosevelt Care sunt cele mai vechi descrieri ale LES? Ferdinand von Hebra a descris o erupție cutanată "fluture" pe nas și obraji William Osler (William Osler) a descris simptomele sistemice, numindu-le "eritem exudativ" William Hargraves a descris celulele LE în aspiratele de măduvă osoasă Peter Miescher a descris absorbția factorului LE de către nucleele celulare George Friou a descris o metodă de identificare a anticorpilor antinucleari prin etichetarea lor cu antigamaglobulină fluorescentă Numiți câțiva oameni celebri cu LES Scriitorul sud-american Flannery O'Connor și fostul președinte filipinez Ferdinand Marcos au murit din cauza complicațiilor LES Cine a descris prima dată sclerodermia? î Hr e Hipocrate a descris "oameni a căror piele este strânsă, uscată și strânsă; boala se termină fără transpirație " Medicul englez WD Chowne a descris un copil cu simptome clinice ale acestei boli Medicul englez James Startin a descris un adult cu simptome clinice ale bolii Clinicianul francez Elie Gintrac a folosit termenul de "sclerodermie" Maurice Raynaud a descris fenomenul vasospastic al acrocianozei dureroase induse de frig CAPITOLUL Richard Winterbauer, ca student la medicină, a descris așa-numitul sindrom CRST ca calcinoză, sclerodactilie Raynaud și teleangiectazie Ulterior, la acest complex de simptome a fost adăugată dismotilitatea esofagiană (sindromul CREST) Care dintre faimoșii artiști și tipografi elvețieni au suferit de sclerodermie? Paul Klee ( - ), un artist elvețian versatil și incredibil de talentat, care a finalizat peste de lucrări în diverse domenii, a contractat sclerodermie la vârsta de de ani Cele mai recente picturi ale sale includ "The Creator" ("En Gestalter"), care exprima dorinta sa de a scrie si energie; "Stern Face" ("Stern Visage"), înfățișând modificări ale pielii; "Moarte și foc", recviem de artist; și "Răbdare" ("Durchhalten") sub forma unei împletiri de linii, sugerată autorului de disfagie în timpul ultimei sale șederi în spital Cine a descris primul spondiloartropatii? La sfârşitul anilor Medicul rus Vladimir Bekhterev și medicii francezi Adolf Strumpell și Pierre Marie au descris spondilita anchilozantă Asocierea bolii cu gena HLA-B clasa I aparține americanilor Lee Schlosstein, Rodney Bluestone și Paul Terasaki, precum și britanicilor Derrick Brewerton, Caffrey și Nichols (Nicholls) La începutul anilor medicul german Hans Reiter și medicii francezi Fiessinger și Leroy au descris caracteristicile clinice ale artritei reactive sau sindromul Reiter Ce oameni celebri au suferit de spondilită anchilozantă? Medaliat cu aur olimpic la înot, prezentatorul TV Bruce Furniss Ed Sullivan Celebrul violoncelist Gregor Piatigorsky Actorul de film Boris Karloff (toate mișcările lui rigide de mers în timp ce joacă rolul lui Frankenstein s-ar putea să nu existe!) Cine a descris prima dată guta? secolul al V-lea î Hr e Deși guta a fost menționată în literatura medicală medievală ca "gutta", echivalentul latin al "picăturii" de otravă (noxa), Hipocrate a fost primul care a descris simptomele clinice ale artritei gutoase datorate supraalimentării și dietei necorespunzătoare la bărbații activi sexual și femei Sfârșitul anilor în postmenopauză Thomas Sydenham a descris simptomele clinice, iar Anton van Leeuwenhoek o imagine microscopică a acidului uric luat din tofus John Want a raportat eficacitatea colchicinei în tratamentul a de pacienți cu gută A B Garro (A V Garrod) a dezvoltat o metodă de analiză pentru detectarea acidului uric în condiții de hiperuricemie, a demonstrat prezența acidului uric în cartilaj pa SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE pacienții cu gută și au formulat o ipoteză despre dezvoltarea artritei gutoase Joseph Hollander și Daniel McCarty au arătat prezența uratului monosodic în celulele lichidului sinovial la pacienții cu gută Michael Lesch, student la medicină, a făcut o descriere clinică a unui pacient cu modificări neurocomportamentale pentru mentorul său, William Nyhan, care a descris absența completă a hipoxantin-guanin fosforiboziltransferazei, enzima care catalizează reacțiile de utilizare a purinei (sindromul Lesch-Nyhan, Lesch-Nyhan) Care dintre faimoșii pictori flamanzi a suferit de gută? Peter Paul Rubens ( - ), un portretist baroc, a suferit de febră și artrită care l-au ținut la pat la vârsta de de ani Timp de ani, aceste atacuri s-au repetat constant, îngreunând creativitatea și mișcarea A murit de "febră și gută" la vârsta de de ani Unii consideră imaginile mâinilor sale ca deformări similare cu artrita reumatoidă Care dintre președinții americani a avut gută? James Buchanan ( - ) și Martin van Buren ( - ) Care a fost boala lui Beethoven? Ludwig van Beethoven ( - ) a început să-și piardă auzul la vârsta de de ani, era "surd ca piatra" până la vârsta de de ani și a murit la vârsta de de ani Surditatea sa a fost de obicei privită ca o consecință a otosclerozei sau compresiei perechii VIII de nervi ca urmare a bolii Paget (Paget) Cercetările mai profunde au inclus înregistrări ale atacurilor reumatice Wagner și Rokitansky au descris modificările post-mortem ca "craniu dur gros de jumătate de centimetru, nervi auditivi încrețiți, membre slăbite cu peteșii cutanate, ciroză hepatică cu ascită, splină mare și depozite de cretă în rinichi" Aceste constatări necesită un diagnostic diferențial între sifilisul meningovascular, sarcoidoză și boala Whipple Ce boli reumatice au apărut în timpul războiului civil american? Arhivele medicale ale Războiului Civil american înregistrează de cazuri de "reumatism acut", în mare parte febră reumatică acută, care ar putea fi artrită infecțioasă sau guta Există, de asemenea, peste de cazuri de "reumatism cronic", care ar putea fi cronică dintre acești pacienți au fost externat Poate fi pusă la îndoială corectitudinea diagnosticelor clinice făcute în timpul războiului În , generalul Lee (Robert E Lee) a descris crize de durere în piept care iradiază spre umărul stâng și spate, diagnosticate ca pericardită reumatică I s-a prescris chinină Până în , aceste dureri au apărut în repaus și s-ar fi putut datora progresiei aterosclerozei coronariene CAPITOLUL A avut Abraham Lincoln o boală genetică? Dezbaterea despre dacă președintele american Abraham Lincoln a suferit de sindromul Marfan, o tulburare autosomal dominantă a țesutului conjunctiv, a atins proporții naționale atunci când un comitet consultativ a efectuat teste genetice moleculare ale țesuturilor sale, ținute la Muzeul Național de Sănătate și Medicină, Institutul Militar de Patologie De fapt, gena FBN de pe cromozomul , care poartă codul fibrilinei, componenta principală a fibrilelor extracelulare, este locul mutațiilor care duc la o varietate de patologii ale țesutului conjunctiv, inclusiv sindromul Marfan clasic Deoarece mai mult de de mutații diferite ale genei FBN sau anomalii ale metabolismului fibrilinei au fost descrise la pacienții cu sindrom Marfan și chiar la rude și martori sănătoși, testarea genetică nu este definitivă pentru acest diagnostic Literatură aleasă Appclboom T , de Boelpaepe C , Ehrlich G , Famaey JP Rubens și problema antichității artritei reumatoide JAMA, : - , Ball GV The World și Flannery O'Connor În: Appelboom T (ed ) Arta, Istoria și Antichitatea Bolilor Reumatice Bruxelles, Elsevier Librico, , - Benedek T Istoria bolilor reumatismale În: Schumacher HR (ed ) Primer despre bolile reumatice, ed lOth Atlanta, Fundația pentru artrită, , - Bollet AJ Boli reumatice în rândul trupelor războiului civil Arthritis Rheum , : - , Brewerton D , Caffrey M , Nicholls A Spondilita anchilozantă și HLA- Lancet, : - , Francke U , Furthmayr H Sindromul Marfan și alte tulburări ale fibrilinei N ing J Med , : - , Homburger F , Bonner CD Tratamentul artritei lui Paoul Dufy N Engl J Med , : - , Louie JS Renoir - Arta lui și artrita lui În: Appelboom T (ed ) Arta, Istoria și Antichitatea Bolilor Reumatice Bruxelles, Elsevier Librico, , - Mainwaring RD Boala cardiacă a generalului Robert E Lee Surg Ginecol Obstet , : - , Marx R Sănătatea preşedinţilor New York, Fiii lui G P Putnam, Palferman T G Beethoven: Medicină, muzică și mituri Int J Dermatol , : - , Parohia LC O abordare istorică a nomenclaturii poliartritei reumatoide Arthritis Rheum , : - , Schlosstein L , Terasaki P , Bluestone R Asociere ridicată a unui antigen HLA, w , cu spondilita anchilozantă N Engl J Med , : - , Sharma OP Boala lui Beethoven: boala lui Whipple mai degrabă decât sarcoidoză? Int J Dermatol , : - , Shearer PD Surditatea lui Beethoven: o privire de ansamblu audiologică și medicală A m J Otol , : - , SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE CAPITOLUL Sterling West, M D Un pacient cu osteoartrita la nivelul articulatiilor mainilor vrea sa stie daca faptul ca si-a "scrasnit" articulatiile in tinerete i-ar putea cauza artrita Care este răspunsul tău? Cavitatea articulară este un spațiu cu presiune negativă în comparație cu atmosfera înconjurătoare Lichidul sinovial articular acționează ca un etanșant adeziv, oferind mișcare de alunecare a suprafețelor articulare cartilaginoase și contracarând eficient forțele de tracțiune Cu o criză sau crăpătură în îmbinare, această legătură adezivă este ruptă În interiorul articulației se dezvoltă o bulă de gaz, care duce la trosnituri, cu eliberare de energie sub formă de căldură și sunet Această bula de gaz vizibilă radiologic poate dura până la de minute pentru a se dizolva, până când legătura adezivă prin lichidul sinovial este restabilită, după care articulația se poate "scrasa" din nou Deși o astfel de strângere a articulațiilor este neplăcută, în prezent nu există date care să indice că poate duce la osteoartrita articulațiilor degetelor Un bărbat de de ani s-a prezentat cu durere la umărul drept care a durat zile Această durere a apărut după ce și-a pictat casa Nu există febră Gama de mișcare în articulația umărului drept este plină, dar mișcările sunt dureroase Nu există febră locală, eritem sau umflături Palparea tendonului de pe suprafața anterioară a umărului provoacă durere Testul de viteză și testul Yergason sunt pozitive Care este diagnosticul? Ce teste sunt necesare pentru a confirma diagnosticul? Acest pacient a dezvoltat tendinita bicepsului din cauza suprasolicitarii Gama completă de mișcare a articulației nedeteriorată, nicio dovadă de inflamație la examenul fizic și simptomele crescute la efort susțin diagnosticul Nu sunt necesare studii suplimentare de laborator sau radiografice (Vezi capitolul ) O femeie de de ani s-a plâns de durere la piciorul stâng care a fost progresivă timp de ani Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Pacientul se plânge de durere surdă în zona inghinală, care iradiază în partea medială a coapsei Ea observă, de asemenea, dureri la mâini, picioare, genunchi, gât și partea inferioară a spatelui, deși într-o măsură mai mică decât în picior Aceste dureri au apărut acum aproximativ ani Pacientul nu a observat tumori, roșeață și creșterea locală a temperaturii Examinarea articulațiilor a evidențiat prezența umflăturii osoase în zona articulațiilor interfalangiene distale și proximale, limitând strângerea completă a pumnului Există, de asemenea, proeminențe osoase la baza degetelor mari de la picioare Gama de mișcare a șoldului drept este normală, intervalul de flexie a șoldului stâng este mai mică de ° Ambele șolduri sunt rotite spre exterior la ° fără durere Rotația internă a femurului drept până la ° nu provoacă durere, femurul stâng se rotește spre interior doar cu - ° și apare durerea Nu există crepitus, umflare sau creștere locală a temperaturii la ambele articulații ale genunchiului Se remarcă măcinarea rotulei Picioarele au marirea bilaterala a degetelor mari, care sunt curbate CAPITOLUL linii și suprapuse altor degete Prima articulație metatarsofalangiană iese și este oarecum dureroasă, dar nu există roșeață sau febră Schiop când mergi CBC, electroliții, transaminazele hepatice sunt normale, nu există proteinurie Radiografiile mâinii și ale articulației șoldului sunt prezentate în figură Care este diagnosticul? Pacientul are osteoartrita generalizata primara Principalul simptom este artrita degenerativă de șold Absența simptomelor inflamatorii, rezultatele examenului fizic, testele normale de laborator și rezultatele radiografice susțin diagnosticul Pe radiografia articulației șoldului se determină îngustarea spațiului articular în zona de tensiune maximă, scleroza și formarea osteofitelor Radiografia mâinii arată semnul clasic "pescăruș" la nivelul articulațiilor interfalangiene proximale și distale Examenul fizic ar dezvălui și prezența nodurilor lui Heberden și Bouchard (Vezi capitolul ) O femeie în vârstă de de ani cu antecedente îndelungate de artrită reumatoidă a fost internată pentru examinare din cauza apariției durerii și umflăturii articulației genunchiului drept în ultimele două zile Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Artrita la acest pacient a fost bine controlată cu metotrexat, prednison și naproxen Examinarea a relevat: temperatura , °C; deformarea cronică a articulațiilor mâinilor, încheieturilor și picioarelor fără sinovită activă Articulația genunchiului drept este umflată, fierbinte și înroșită Când se deplasează în articulație, se observă o durere marcată, articulația este în poziția de flexie cu ° În analiza lichidului sinovial aspirat, numărul de leucocite este de /mm cu % neutrofile Care este diagnosticul? Dacă un pacient cu poliartrită reumatoidă are o articulație mult mai alterată ("desincronizată") decât celelalte, medicul ar trebui să se gândească la artrita septică Febră și o creștere semnificativă a numărului de leucocite din sistem SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE lichidul novial este, de asemenea, în concordanță cu acest diagnostic Agentul cauzal cel mai probabil în această situație clinică este Staphylococcus aureus (Vezi capitolul ) Ti s-a cerut să examinezi o femeie de de ani cu dureri la genunchiul drept A fost supusă rezecției unui adenom paratiroidian simptomatic în urmă cu zile Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic După operație s-a observat hipocalcemie tranzitorie, care a fost eliminată rapid printr-o terapie adecvată Pe parcursul anului, pacientul a avut dureri moderate la genunchiul drept când a mers mai mult de un bloc Aseară a avut dureri și umflături la genunchiul drept Durerea a crescut constant timp de ore și a provocat un disconfort destul de pronunțat Nu a existat istoric de traumă sau simptome sistemice În trecut, pacientul nu a avut niciodată astfel de fenomene La examenul fizic nu se determină nicio patologie, cu excepția poziției îndoite a genunchiului drept Articulația este fierbinte, umflată și oarecum înroșită O încercare de a flexa în continuare articulația provoacă o durere crescută Există o efuziune semnificativă În analizele de laborator, hematocritul este de %, numărul de leucocite este de /mm , trombocitele sunt de /mm , VSH este de mm/h, conținutul de electroliți este normal; calciu , mg/dl, creatinina , mg/dl, albumina , g/dl, acid uric , mg/dl Radiografia este prezentată mai jos Artrocenteza a produs cm dintr-un lichid alb tulbure Lichidul sinovial conținea /mm de leucocite cu % neutrofile La semănat cultura, culoarea este gram-negativă Microscopia lichidului sinovial în lumină polarizată a relevat prezența cristalelor romboide cu birefringență pozitivă Care este diagnosticul? CAPITOLUL Diagnosticul este pseudoguta acuta cauzata de cristale de pirofosfat de calciu dihidrat O femeie în vârstă cu hiperparatiroidism postoperator are condrocalcinoză a meniscului genunchiului și monoartrita acută cu cristale romboide în lichidul sinovial dând birefringență slab pozitivă Acest caz este o manifestare clasică a pseudogutei acute (Vezi capitolul ) , Un bărbat de de ani s-a prezentat la examinare din cauza unei erupții cutanate care îl deranjase timp de lună Citiți descrierea cazului și formulați un diagnostic Erupția nu este pruriginoasă, localizată pe ambele extremități inferioare Recent, pacientul a observat un mic ulcer pe partea medială a degetului mic stâng Examenul a evidențiat fenomenul Raynaud, artralgie ale mâinilor și genunchilor și parestezii severe ale extremităților inferioare Antecedente de boală coronariană cu bypass coronarian (în urmă cu ani), complicată în perioada postoperatorie de un episod de icter La extremitățile inferioare, există purpură palpabilă care se extinde până la coapse, cu un mic ulcer pe partea medială a degetului mic stâng Hepatosplenomegalie moderată Mâinile, articulațiile metacarpofalangiene, interfalangiene proximale și genunchiului sunt dureroase, fără umflare și creștere locală a temperaturii Examenul neurologic a arătat desensibilizare atât a picioarelor, cât și a gleznelor la înțepături cu ace și atingere ușoară fără reflexe lui Ahile Testele de laborator au evidențiat anemie normocelulară, normocromă, cu un hematocrit de % Numărul de neutrofile și trombocite este normal, VSH este de mm/h Concentrația creatininei este normală ( , mg/dl), activitatea transaminazelor hepatice este ușor crescută Proteinuria + a fost detectată cu leucocite, de eritrocite și acumulări rare de eritrocite în câmpurile vizuale din sediment Factorul reumatoid pozitiv la titrul : , anticorpii antinucleari sunt negativi Electroforeza proteinelor serice a arătat gamapatie policlonală S-a constatat o scădere marcată a complementului C ( mg/dl) și a complementului normal C ( mg/dl) Biopsia uneia dintre zonele cutanate afectate ale extremităților inferioare a evidențiat vasculită leucocitoclastică La testarea conducerii nervoase - polineuropatie senzitivo-motorie simetrică difuză Care este diagnosticul? Purpura palpabilă, artralgiile și polineuropatia cu o ușoară creștere a transaminazelor hepatice și un sediment urinar pozitiv la un bărbat sunt în concordanță cu diagnosticul de crioglobulinemie mixtă Purpura este cea mai tipică manifestare a crioglobulinemiei cu vasculită leucocitoclastică dovedită prin biopsie Un istoric de icter postoperator și creșterea transaminazelor hepatice susțin diagnosticul de hepatită C, care poate apărea la peste % dintre pacienții cu crioglobulinemie mixtă Un factor reumatoid pozitiv sugerează prezența crioglobulinemiei mixte (tip II sau tip III) O scădere semnificativă a C cu CV normal este tipică crioglobulinemiei (Vezi capitolul ) O femeie de de ani se plânge de oboseală și slăbiciune Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Pacientul crede că aceste simptome progresează în două luni Lucrează într-un magazin alimentar și i-a fost greu să ridice articole pe rafturile de sus Ceea ce o îngrijorează mai mult este că în ultimele săptămâni SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE a devenit dificil să-ți periezi părul și să urci scările acasă Când mergeai pe o suprafață plană și făceai lucrări manuale, nu au fost dificultăți Disconfort la nivelul mușchilor sau articulațiilor, neagă pacientul În ultimele săptămâni, ea a observat o erupție pe degete Plângeri de senzație de oboseală, dar fără febră, frisoane sau scădere în greutate Are antecedente de hipotiroidism pe termen lung Tratamentul include estrogeni conjugați și hormoni tiroidieni Pacientul bea - pahare de vin pe săptămână Membrii familiei nu aveau patologie musculară sau boli reumatismale Examenul fizic a evidențiat slăbiciune simetrică a mușchilor proximali (aproximativ -/ +) Forța mușchilor distali este normală Nu există dureri musculare Examenul neurologic a arătat reflexe simetrice normale și funcție normală a nervilor cranieni Nu au fost găsite simptome radiculare Articulațiile sunt intacte O erupție violetă convexă a fost găsită pe piele în zonele interfalangiene ale degetelor și eritem periungual În caz contrar, nu s-au constatat modificări fizico-patologice Teste de laborator: AST U/L, ALT U/L, bilirubina totala , mg/dL, creatinina normala; analiza urinei fara patologie, test pozitiv pentru anticorpi antinucleari (titru : ) cu forma heterogena (profil negativ al anticorpilor antinucleari la SSA, SSB, RNP, Sm si bsDNA) ESR mm/h, CPK unități/l (normă < unități/l) Care este diagnosticul cel mai probabil? Plângerile pacientului de slăbiciune musculară proximală simetrică sunt în concordanță cu diagnosticul de miopatie inflamatorie Examenul fizic confirmă prezența slăbiciunii limitate la musculatura proximală și nu evidențiază semne caracteristice unei etiologii neuropatice a bolii Rezultatele testelor de laborator indică leziuni ale mușchilor cu o creștere a activității enzimelor musculare (CPK, AST, ALT) De asemenea, este necesar să se discute și alte cauze posibile ale acestei simptomatologie Având în vedere antecedentele de hipotiroidism, eșecul terapiei sau terapia insuficientă de substituție cu hormoni tiroidieni poate duce la slăbiciune musculară, precum și la o creștere a CPK Deși un test de anticorpi antinucleari pozitiv crește probabilitatea unei patologii a țesutului conjunctiv, cum ar fi LES, dermatomiozita sau scleroza sistemică, nu există istoric, suport fizic sau serologic pentru această sugestie Miopatiile induse de medicamente ar trebui să fie întotdeauna suspectate, dar pacientul nu lua medicamente care ar putea induce miopatii Prezența unei erupții cutanate caracteristice dermatomiozitei (papulele lui Gottron) face ca acest diagnostic să fie cel mai probabil Studiile de neurodiagnostic și/sau biopsia musculară pot fi necesare pentru a confirma definitiv diagnosticul de miopatie inflamatorie, deși constatările caracteristice, erupția cutanată și creșterea enzimelor musculare sunt suficiente pentru a face diagnosticul Deoarece dermatomiozita la adulți este combinată cu prezența cancerului în aproximativ % din cazuri, excluderea neoplasmului este indicată chiar înainte de numirea terapiei adecvate (Vezi capitolul ) Care este diagnosticul pacientului cu artrită severă de lungă durată, a cărui radiografie este prezentată în figură? Acest pacient sufera de guta cronica cu tofi Radiografic, se determină semnele clasice pentru această patologie: eroziune cu margini sclerotice și margini proeminente (a doua articulație interfalangiană), chistică CAPITOLUL modificări, afectarea articulațiilor cu expansiunea lor (a treia articulație metacarpofalangiană), tumori și noduri (tofi) ale țesuturilor moi (Vezi capitolul ) O femeie de de ani a aplicat pentru durere și umflare la mușchiul gambei piciorului drept Citiți descrierea cazului și stabiliți diagnosticul Durerea a apărut în urmă cu două zile în spatele gambei, o tumoare în creștere și edem s-au unit în urmă cu o zi Nu a existat febră, frisoane, transpirații, modificări ale activității fizice Pacientul neagă o leziune a piciorului Ea și-a amintit două episoade ale apariției unei tumori similare a piciorului - acum și ani Primul episod a fost spontan, dar al doilea a fost însoțit de dificultăți de respirație și a necesitat spitalizare Apoi a fost diagnosticată tromboflebita, iar pacientul a primit Coumadin timp de luni În viitor, s-a simțit bine și nu a fost observată nicio patologie în timpul examinărilor medicale de control Pacientul neagă apariția unei erupții cutanate, durere sau umflare a articulațiilor, slăbiciune, căderea părului și fotosensibilitate Nu au fost probleme cu rinichii Membrii familiei nu aveau artrită, boli ale țesutului conjunctiv, sângerări, patologie a sistemului de coagulare a sângelui Pacientul este căsătorit și are un copil de ani Nașterea a fost normală, dar de atunci a avut sarcini nereușite care s-au încheiat cu avorturi spontane la , și de săptămâni La examenul fizic, femeia pare sănătoasă și de corpul normal Pielea are un model vascular reticulat, "asemănător cu dantelă", pe coapse și partea superioară a brațelor Erupția devine palid la presiune, nu este mâncărime și este nedureroasă Vițelul drept este difuz edematos, dureros și oarecum hiperemic Se palpează un garou dens, care trece în partea distală posterioară a coapsei Pe piciorul drept, edem - +, la presiune, rămân gropi Restul datelor fizice sunt neschimbate Rezultatele analizelor clinice și biochimice ale sângelui și urinei sunt normale Radiografia toracică neschimbată Testare serologică: test pozitiv pentru anticorpi antinucleari (titru : ), negativ pentru factor reumatoid Coagulograma înainte de începerea terapiei cu heparină: timp de protrombină , s (normă SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE , - , s), aPTT s (normal - s), un amestec cu plasmă normală : dă aPTT , s Testele pentru anticorpi anticardiolipină (metoda ELISA) arată următoarele rezultate: IgG unități (normal < ) și IgM unități (normal < ) Care este diagnosticul? Acest pacient suferă de un sindrom primar de anticorpi antifosfolipidici În prezent, se prezintă pentru tromboză venoasă profundă la piciorul drept În plus, ea a avut antecedente de un episod de tromboză venoasă profundă cu embolie pulmonară și trei avorturi spontane relativ târziu în sarcină Combinația clinică de tromboză recurentă și avort cu anomalii de coagulare permite diagnosticarea sindromului de anticorpi antifosfolipidici Acest pacient are anticoagulant lupus (după cum se evidențiază prin prelungirea aPTT) care nu este corectat printr-o diluție de : a plasmei normale Testele suplimentare ar trebui să includă o procedură de neutralizare a trombocitelor pentru a se asigura că prelungirea aPTT este corectată prin adăugarea de trombocite congelate, precum și un test Russell Viper Venom Time (RVVT), care ar trebui să fie crescut Acest pacient are, de asemenea, anticorpi anticardiolipină, predominant de tip IgG, după cum a determinat studiul corespunzător (Vezi capitolul ) O femeie de de ani s-a plâns de dureri de cap severe și de episoade de de secunde de pierdere a vederii la ochiul drept, observate timp de săptămâni Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Cefaleea este caracterizată de pacient ca plictisitoare și localizată în regiunea temporală dreaptă În plus, pacientul constată durere și crampe în mușchii maxilarului la mestecat, artralgie, stare subfebrilă, scădere în greutate de lire (aproximativ , kg), durere și rigiditate în mușchii proximali În timpul examinării, temperatura este de ° C, durere la palparea capului și a ambelor artere temporale, slăbiciune a centurii scapulare din cauza durerii Fundusul este normal Se aude un suflu peste artera carotidă stângă Studii de laborator: hematocrit %, leucocite I /mm , trombocite /mm , VSH mm/h Care este diagnosticul și terapia inițială? Pacientul are arterită cu celule gigantice Apariția durerilor de cap, spasmele mușchilor maxilarului și simptomele polimialgiei reumatice, combinate cu durerea la palparea capului și a arterelor temporale, o creștere pronunțată a VSH sunt semne tipice ale acestei boli Diagnosticul trebuie confirmat prin biopsie a arterei temporale drepte Datorită prezenței pierderii tranzitorii a vederii, terapia cu corticosteroizi în doze mari trebuie începută imediat (până când rezultatele biopsiei sunt disponibile) (Vezi capitolul ) Un bărbat de de ani s-a prezentat cu ulcere în partea inferioară a piciorului stâng care nu a răspuns la tratament timp de lună Citiți descrierea cazului și discutați un posibil diagnostic Pacientul are sinuzită cronică de un an, care a izbucnit recent Pacientul constată, de asemenea, starea subfebrilă, tuse neproductivă și lipsă de sensibilitate la mâna stângă În timpul examinării, temperatura este de 'C, tensiunea arterială este de / mm Hg Art , ulcer al părții inferioare a piciorului stâng (vezi figura), durere la palparea sinusului, scăderea sensibilității mâinii stângi Din partea organelor toracice nu a fost detectată nicio patologie Examenul cu raze X a arătat prezența maxilarului cronic bilateral CAPITOLUL sinuzita si doua infiltrate-noduli in plamani Teste de laborator: hematocrit %, leucocite /mm , trombocite /mm , SEC mm/h Testele biochimice sunt normale, cu excepția concentrației creatininei; , mg/dl Analiza urinei: proteinurie + și hematurie moderată Ce teste serologice ar ajuta la confirmarea diagnosticului? Acest pacient are o triadă de sinuzită, infiltrate pulmonare și glomerulonefrită Această triadă este caracteristică granulomatozei Wegener Febră, ulcere ale pielii, simptome neurologice și teste de laborator anormale sunt uneori observate cu această tulburare Un test serologic pentru anticorpii citoplasmatici antineutrofili (C-ANCA) este probabil să fie pozitiv și să ajute la confirmarea diagnosticului (Vezi capitolul ) Un bărbat caucazian în vârstă de de ani a prezentat dureri în partea inferioară a spatelui, feselor și coloanei vertebrale cu o durată de aproximativ an Se plânge de rigiditate matinală timp de ore, care scade spre prânz după diverse mișcări și exerciții În urmă cu șase luni, a suferit un episod de durere cu debut brusc la ochiul drept, care a fost considerat irită și a fost tratat cu picături pentru ochi care conțineau steroizi Tatăl pacientului a avut dureri de spate similare La examinare, articulațiile nu erau umflate Gama de mișcare a coloanei vertebrale (flexie, extensie, rotație laterală și înclinare laterală) este limitată Testul Gaenslen este pozitiv Care este diagnosticul? Pacientul are spondilită anchilozantă Dureri persistente de spate cu manifestări inflamatorii, rigiditate matinală prelungită, ameliorată prin exerciții fizice; o scădere a amplitudinii de mișcare a spatelui este caracteristică acestei boli Irita anterioară acută poate fi, de asemenea, o manifestare a acestei spondilopatii seronegative Afecțiunea apare cel mai frecvent la bărbații albi tineri, poate fi observată la mai mulți membri ai familiei și este legată de gena HLA-B (Vezi capitolul ) SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE La un bărbat de de ani, pe fondul unei stări de bine deplină, sensibilitatea la ambele mâini a fost tulburată S-a pus diagnosticul de sindrom de tunel carpian, iar simptomele au dispărut după deschiderea tunelului După an, a mers din nou la medic din cauza umflării încheieturilor și a mâinilor și a pierderii repetate a senzației la nivelul mâinilor Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Pacientul neagă febra sau anorexia, dar se plânge de oboseală și pierderea în greutate de de lire sterline ( kg) pe parcursul unui an Umflarea încheieturilor este persistentă, dar nedureroasă și nu este asociată cu rigiditatea matinală pe termen lung Pacientul a observat o ușoară umflare a mâinilor, a apărut recent umflarea articulațiilor genunchiului și umărului Arată ca o persoană bolnavă cronic La examinare, a fost găsită sinovita pronunțată a ambelor încheieturi, cu durere minimă și o ușoară creștere locală a temperaturii Aceleași, dar mai puțin pronunțate modificări se găsesc în articulațiile metacarpofalangiene și interfalangiene proximale ale ambelor mâini Testul Tynel (Tipei) este pozitiv pe ambele părți Există umflarea articulațiilor umărului și genunchiului, de asemenea, cu ușoară durere și febră Testele de laborator arată o cantitate normală de celule sanguine Testele biochimice sunt de asemenea normale Concentrația hormonului de stimulare a tiroidei este normală Proteinurie + ESR mm/h Testele pentru factorul reumatoid și anticorpii antinucleari sunt negative Electroforeza proteinelor serice arată prezența unui vârf de IgG monoclonal (lambda) Radiografiile încheieturilor arată modificări chistice Care este diagnosticul? Amiloidoza sistemică primară Manifestările neuropatice (de obicei sindromul de tunel carpian) apar la aproximativ % dintre pacienții cu amiloidoză primară Apariția sindromului la un bărbat mai în vârstă de de ani, precum și recăderile după deschiderea tunelului, ar trebui să sugereze amiloidoză Oboseala și pierderea în greutate, deși nespecifice, sunt adesea observate în amiloidoză Tabloul clinic, asemănător poliartritei reumatoide, se observă la % dintre pacienți Semnele care disting artropatia amiloidă de artrita reumatoidă sunt simptome articulare relativ ușoare: durere moderată și temperatură crescută a articulațiilor, în ciuda sinovitei pronunțate, absența factorului reumatoid și modificări chistice osoase (nu erozive) pe radiografii (Vezi capitolul ) Un bărbat de de ani a reaplicat după prima vizită în urmă cu o săptămână, când s-a plâns de durere și umflare a mâinilor, care durează de luni Citiți descrierea și puneți un diagnostic La prima vizită, pacientul a negat rigiditatea matinală, febra, pierderea în greutate și leziunile articulare De altfel, era sănătos, deși a observat o oboseală crescută în ultimele luni Nu a luat droguri, nu a fumat și nu a băut alcool Fratele meu are antecedente familiale de "artrită reumatoidă", iar unchiul meu suferă de ciroză hepatică Examenul fizic a evidențiat edem sinovial dens cu durere moderată în articulațiile metacarpofalangiene - și articulațiile încheieturii mâinii pe ambele părți Eritemul și creșterea locală a temperaturii au fost absente Restul constatărilor fizice sunt neremarcabile, cu excepția hepatomegaliei moderate CBC, testele biochimice sunt normale ESR mm/h Activitatea AST și ALT în timpul reexaminării este normală Radiografiile mâinii sunt prezentate mai jos Care este diagnosticul? CAPITOLUL : Manifestările clinice și constatările radiografice sunt caracteristice hemocromatozei Există artrită degenerativă a articulațiilor metacarpofalangiene - cu îngustarea marcată a spațiilor articulare, formarea de chisturi subcondrale, scleroză și osteofite mari în formă de cârlig În acest caz, condrocalcinoza este absentă, dar poate fi detectată pe radiografie în - % din cazuri Artrita degenerativă a articulațiilor încheieturii mâinii nu este, de asemenea, exclusă Hemocromatoza trebuie luată în considerare în diagnosticul diferențial al poliartritei seronegative, în special la bărbații de vârstă mijlocie cu boală articulară metacarpofalangiană Procesul implică uneori articulațiile carpiene, genunchi, glezne și interfalangiene Semnele tipice sunt umflarea densă a articulațiilor cu durere moderată și temperatură locală normală, fără eritem și rigiditate matinală Diagnosticul este susținut de hepatomegalie concomitentă, teste anormale ale funcției hepatice și antecedente familiale de artrită și ciroză Hemocromatoza este moștenită în mod autosomal recesiv Testarea concentrației de fier plasmatic și biopsia hepatică pentru a determina conținutul de fier vor confirma acest diagnostic (Vezi capitolul ) O femeie de de ani s-a plâns de durere și decolorare a pielii degetelor atunci când acestea erau scufundate în apă rece Degetele devin mai întâi albe, apoi albastre și uneori roșii și apare durerea Această condiție a fost observată de ani La examinare, există mai multe telangiectazii pe față și capilare proeminente dilatate în jurul pliurilor unghiei Ce test serologic poate ajuta la diagnostic? Pacientul are fenomenul Raynaud, caracterizat prin clasicele modificări tricolore ale degetelor la frig Prezența telangiectaziei pe față și a capilarelor anormale din jurul pliurilor unghiilor sugerează că pacientul poate dezvolta sclerodermie limitată (complex de simptome CREST) în viitor Un test pozitiv pentru anticorpi anticentromeri ajută la confirmarea diagnosticului (Vezi capitolele și ) O femeie albă de de ani s-a prezentat cu durere difuză, cu durată de cel puțin ani, care s-a agravat treptat Citiți descrierea cazului și stabiliți diagnosticul SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE De asemenea, pacientul se plânge de oboseală, rigiditate, dureri de cap, intoleranță la frig, dificultăți de adormire și sindrom de colon iritabil Ea observă prezența unei situații stresante acasă din cauza grosolăniei soțului ei și este cronic incapabil să facă față muncii Constatările examinării sunt normale, cu excepția prezenței punctelor sensibile bilaterale în regiunea occipitală, mușchii trapezi, romboizi, regiunile supracondiliene laterale ale coatelor, spatelui inferior, feselor, regiunea trohanterică și genunchii mediali Rezultatele analizelor de laborator și ale studiilor radiografice sunt normale În special, numărul de celule sanguine, VSH, teste biochimice, teste funcționale tiroidiene și activitatea creatin fosfokinazei au fost în limitele normale Care este diagnosticul? Ce altă examinare este necesară? Pacientul suferă de fibromialgie Durata simptomelor, varietatea plângerilor, absența modificărilor patologice la examinare, cu excepția punctelor dureroase de localizare caracteristică, și rezultatele normale ale testelor de laborator ajută la confirmarea diagnosticului, care este stabilit numai pe baza constatărilor clinice fără un laborator specific teste Nu este necesară nicio examinare suplimentară (Vezi capitolul ) O femeie de de ani s-a plâns de umflături și dureri la nivelul articulațiilor metacarpofalangiene, interfalangiene proximale, încheieturilor, articulației genunchiului stâng, gleznei și articulațiilor metatarsofalangiene Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Pacientul se plânge de rigiditate matinală care durează câteva ore, oboseală și stare de rău A luat ibuprofen cu o oarecare îmbunătățire La examenul fizic, se determină tumori moi, febră locală, sensibilitate și amplitudine limitată de mișcare a articulațiilor enumerate mai sus Nodulii sunt vizibili pe suprafata extensoare a ambelor brate in zona olecrano-on Teste de laborator: hematocrit %, leucocite /mm , trombocite /mm Parametrii biochimici, concentrațiile de transaminaze hepatice și acid uric sunt normali Testul pentru factorul reumatoid este pozitiv (titru : ), pentru anticorpii antinucleari este negativ ESR mm/h Radiografiile mâinilor relevă eroziuni precoce ale articulațiilor metacarpofalangiene și interfalangiene proximale Care este diagnosticul? Pacientul are poliartrită reumatoidă Apariția treptată a unei poliartrite simetrice care afectează articulațiile mici ale mâinilor, încheieturilor și picioarelor, combinată cu rigiditatea prelungită matinală și noduli reumatoizi, îndeplinește criteriile pentru această boală Un test pozitiv al factorului reumatoid și eroziunile mâinii la radiografie confirmă diagnosticul VSH crescut, anemia datorată bolii cronice și numărul crescut de trombocite sunt o reflectare a procesului inflamator sistemic cauzat de artrita reumatoidă (Vezi capitolul ) Un bărbat de de ani a fost internat la spital cu plângeri de dureri abdominale, scădere în greutate cu , kg, febră, oboseală și instabilitate la odihnă pe piciorul drept Are antecedente de injecții intravenoase frecvente de narcotice O angiografie abdominală este prezentată mai jos Care este diagnosticul? Periarterita nodulară Manifestări ale bolii multisistem în combinație cu o angiografie abdominală care arată prezența anevrismelor abdominale și CAPITOLUL ! vasele renale sunt caracteristice vasculitei Pe baza istoricului (injecții intravenoase frecvente), poate fi sugerat un test pozitiv pentru hepatita B (Ci capitolul ) O femeie de de ani s-a plâns de o tumoare la obrazul drept Citiți descrierea cazului și formulați un diagnostic Acum ani, pacientul a experimentat pentru prima dată senzații de "nisip" în ochi și uscăciune în gură, care au început să crească progresiv De asemenea, are multiple carii dentare Umflarea dureroasă a obrazului drept, precum și artralgia difuză, au apărut cu luni înainte de a vizita medicul Examenul a evidențiat uscăciune severă a ochilor și a mucoasei bucale, sănătatea dentară precară și o glanda salivară parotidă umflată și nedureroasă în partea dreaptă Testul Schirmer și testul trandafir bengal sunt pozitive Teste de laborator: hematocrit % leucocite /mm , VSH mm/h Analize de sânge la limită: norme Concentrații crescute de IgG și IgM Teste pozitive pentru factorul reumatoid (titru : ) și pentru anticorpi antinucleari (titru : ) cu formă neuniformă Care este diagnosticul? Pacienta are sindromul Sjögren primar, care este cea mai frecventă boală autoimună la femeile de vârstă mijlocie Combinația de mucoase uscate, carii dentare, tumori ale glandelor salivare parotide și anomalii serologice este caracteristică acestei patologii Vă puteți aștepta să o aveți! pacienți cu anticorpi la antigenele SS-A și/sau SS-B (Vezi capitolul ) Un tânăr de de ani, muncitor în construcții, s-a plâns de durere și umflare a genunchiului, apariția de cruste pe tălpi Aceste fenomene au apărut la luni înapoi Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic În trecut, nu au existat răni la genunchi Interogarea pacientului nu a dat nimic remarcabil în afară de două fapte În primul rând, pacienta și-a amintit un scurt episod de "ochi roz" în urmă cu săptămâni, care "abia se observa" În al doilea rând, de două ori a fost durere în timpul urinării Pacientul este activ sexual și are mai mulți parteneri Temperatura corpului , °C Aspectul este tipic pentru SECȚIUNEA XVI SECRETELE FINALE muncitor manual Examenul oftalmologic nu a evidențiat modificări inflamatorii Examenul gâtului a evidențiat totuși o descuamare a membranei mucoase a palatului dur Genunchi vizibil umflat, cald la atingere, fixat la ° Nu este posibil să îndreptați complet genunchiul, rotula votează Cele două degete ale piciorului drept sunt difuz umflate și dureroase Restul sistemului musculo-scheletic este normal, inclusiv spatele Există mai multe erupții papulare asimptomatice pe suprafețele plantare ale picioarelor (vezi figura) Examinarea organelor genitale externe a evidențiat prezența ulcerelor superficiale nedureroase pe glandul penisului și în regiunea deschiderii uretrei Nu s-au găsit scurgeri din uretră Examenul rectal dezvăluie o glanda prostatică oarecum dureroasă și mărită Nu s-a găsit sânge ocult în scaun Care este diagnosticul? Combinația clinică de conjunctivită ("ochi roz"), uretrita și artrită este manifestarea clasică a sindromului Reiter La acest pacient, prezența suplimentară a degetelor umflate, a ulcerelor bucale nedureroase, a keratodermiei blenoragice (vezi figura) și a balanitei inelare confirmă diagnosticul În plus, este posibilă patologia urogenitală cauzată de chlamydia (Chlamydiay, diagnosticul ar trebui să țină cont de istoric, prezența prostatitei moderate și afectarea pielii și a mucoaselor (Vezi capitolul ) O femeie de culoare în vârstă de de ani a prezentat poliartrită a articulațiilor mici ale mâinilor, încheieturilor, genunchilor și picioarelor care fusese observată timp de luni Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Acum luni, pacienta a observat că a început să-și piardă părul Ea a plecat în vacanță în Hawaii în urmă cu săptămâni, unde a dezvoltat o erupție eritematoasă pe față și pe partea superioară a trunchiului după expunerea la soare Temperatura corpului ° C, puls pe minut, tensiune arterială / mm Hg Artă Există o erupție cutanată eritematoasă pe obraji și nas, precum și alopecie neregulată, fără urme de zgâriere În plus, a fost evidențiată sinovita a articulațiilor metacarpofalangiene, interfalangiene, încheieturilor, articulațiilor metatarsofalangiene Analize de laborator: hematocrit %, leucocite /mm , trombocite /mm , creatinina , mg/dl Analiza urinei: proteinurie +, - eritrocite si leucocite pe camp vizual, mai multi cilindri granulari Care este diagnosticul? CAPITOLUL SIR WILLIAM OSLER CRED Pacientul suferă de LES O tânără femeie de culoare cu patologie multisistemică, inclusiv poliartrita, alopecie, fotosensibilitate, erupție cutanată malară, nefrită și anomalii hematologice (leucopenie și trombocitopenie) este un kart tipic al acestei boli Se poate aștepta un test de anticorpi antinucleari pozitiv, niveluri crescute de anticorpi anti-ADN și niveluri reduse ale componentelor complementului C și C O femeie de de ani a fost internată la spital cu un istoric de două zile de dureri articulare Citiți descrierea cazului și puneți un diagnostic Durerile au apărut inițial în articulația gleznei drepte, apoi au migrat spre genunchiul stâng, apoi spre încheietura mâinii drepte, care a devenit dureros de cald la atingere și s-a umflat Pacienta avea febră, a găsit mai multe erupții hemoragice nedureroase pe pielea extremităților superioare și inferioare Nu au existat boli inflamatorii pelvine Pacientul este activ sexual Ciclul menstrual a început acum zile Temperatura corpului , 'C, incheietura dreapta sever umflata si dureroasa cu temperatura local crescuta si eritem de-a lungul tendoanelor extensoare, precum si peste articulatie Pe brate si picioare sunt imprastiate papule hemoragice pe alocuri Teste de laborator: leucocite /mm cu % neutrofile și % înjunghiere Razele X arată tumora de țesut moale a încheieturii mâinii Care este diagnosticul? Poliartrita migratoare, eventual fixată pe una dintre articulații; însoțită de febră și erupții cutanate la o femeie activă sexual este o imagine caracteristică a gonococcemiei diseminate Debutul bolii în prima săptămână de menstruație este, de asemenea, tipic (Vezi capitolul ) Cine a spus: "Secretul unei persoane enervante este să spună totul"? Voltaire ( - ) Această carte a ascuns fără îndoială câteva "secrete reumatologice" pe care cititorul le poate considera necesar să le includă în ediția următoare Vă rugăm să scrieți editorului despre sugestiile sau "secretele" dvs Index de subiect Numerele paginilor îngroșate corespund capitolelor întregi Aspergillus, cauza artritei, - Celula B, , - Blastomyces, - Campylobacter, , Chlamydia, , , Clostridium, cauza artritei reactive, Coccidoides, cauza artritei, Cryptococcus, cauza artritei, D-penicilamină, - , , - , , , - FK Haemophilus influenzae, - , , Histoplasma, cauza artritei, HLA, - hemocromatoză, - HLA-B, sindromul Behçet, - HLA-B , - , - , - , - , - , - HLA-B , Tiroidita Hashimoto, - HLA-B -DR , sindromul Sjögren, - HLA-D, - HLA-DR, - , , - , , HLA-DR , - , - HLA-DR , - , - , - Neisseria, - , , - celule T, - , - , - , - A Avortul, spontan, - Antigen australian, - Agammaglobulinemie, mediată de X, , - Azatioprină, , , - , , , , , - Acromegalie, , , , Acropahie, tiroida, - Acrocianoză, , ACTH, tratamentul gutei, , - Acupunctură, - , Alcaptonuria, - Alcool hiperuricemie/gută, - simptome neuromusculare, - neuropatie, - osteonecroză, osteoporoza, Alodinia, Alopurinol insuficiență renală, tratament podaira, - , - Aluminiul ca cauză a osteodistrofiei renale, Indienii americani, remediile lor pentru reumatism, - Amiloidoză, - , - , - , , - , , , - , - Amiotrofie, diabetic, - Amfotericina B, tratamentul artritei septice fungice, Analgezie, tratamentul fibromialgiei, - Analiza lichidului sinovial, - Angiita, leucocitoclastică, - Angiografie în arterita lui Takayasu, - în arterita cu celule gigantice, - în tromboangeita obliterantă, - în poliarterita nodoasă, - Enzima de conversie a angiotensinei, - , , , Androgeni, acţiune asupra osului, - Anevrism renale, - cu arterită cu celule gigantice, Anemie, , - , , , , , , - , - Anchiloză, , - , - Spondilita anchilozantă, , - , - , - , , , , , , , - Antiacide, interacțiuni cu AINS, - Antibiotice uz profilactic, - , , - , utilizare terapeutică, , - , - , Medicamente antihiperuricemice, - Antihistaminice ca cauză a xeroftalmiei, INDEX SUBIECTULUI Anticorpi antihistone, în lupusul indus de medicamente, - Antimalarice, - , - Anticorpi citoplasmatici anti-neutrofili (ANCA), - , , - , - Anticorpi antinucleari, - , - , - , - , , - , - , - , - , , , , Anticorpi antiplachetari, - Insuficiență aortică, - Apoptoză, - Apofizită, medială, Arahnodactilie, - , Aritmii, , - Arterita artera temporală, - , celule gigantice, , , - , craniană, în polimialgia reumatică, - în artrita reumatoidă, - asociată cu boala Kawasaki, Arteriografia, în tromboangeita obliterantă, - Artralgie, , - , - , Artrită aseptică, virale, - inflamatorii, - , - , - , - hipertrofic, , gonococic, - , - , , - fungic, - și boala Kawasaki, - şi boala lui Still, - şi boala lui Whipple, - şi granulomatoza Wegener, - şi crioglobulinemie, - şi limfom, - iar reumatisma, , - şi polimialgie reumatică, - și Sindromul Sjögren, - și lupus eritematos sistemic, - , , și scleroză sistemică, - intermitent, - infecțios, - , - , - clasificare, colită, - cricoaritenoidă, , - , meningococică, ocronotică, - periferică, , piogen, legat de cancer, posttraumatic, , , pseudoseptic, psoriazic, - , , - , - , - terapie medicamentoasă, - reactiv, - , - , - , , - , vezi și Sindromul Reiter sarcoid, , - , , - în dermatomiozită/polimiozită, legate de SIDA, - septic bacteriană, - şi hemofilie, - și infecție fungică, - și anemie falciforme, și SIDA, stafilococice, juvenile, , , sindromul Behçet, - spirochetale, vilozități cronice, enteropatice, , - , , - , , - , , , , , , , , , , , Artrografie, - , Arthrodesis, - , - Artropatie, cu patologie endocrina, - , - , - artropatie hemofil, - și hemocromatoză, mixedematos, - Artropatie jaccos, - Artroplastie, - , - Artroscopia, , - , Artrocenteza, - Aspirina, - , - , , , , Ateroscleroza, - Autoimunitate și toleranță, - Boală autoimună, - , - , , - Exocrinopatie autoimună, Achondroplazia, - Acetaminofen, , - B Infecții bacteriene recurente asociate cu sindromul Felty, - Balanite, , Epifiza femurală, cap glisant, - - Şold spondilită anchilozantă, - artroplastie, , - , , - luxație congenitală, - displazie congenitală, - osteonecroză, - - arthritis , arthritis , - Sarcina, - , - Biopsie, , - , , - , - , - , , , - , - , , - , , - , - , - INDEX SUBIECTULUI Keratodermia blenoragică, - , Blefarită, Blocante ale canalelor de calciu, Boli de depozitare a glicogenului, - , - Boli de depozitare, - Boli ale țesutului conjunctiv istoricul pacientului, - anticorpi, - , și tulburări metabolice, - terapie imunosupresoare, carcinogenitatea sa, - terapie cu corticosteroizi, - sistemic, mixt, - , juvenil, - Boala Addison, - , - Bekhtereva, Wilson, - , - , Morminte, - Goodpasture, - , , complexe imune, - Kawasaki, , , - , - Crown, , - , , - Lima, , - , - , , , , , , , Legg-Calve-Perthes, - , , , - , McArdle, - Osgood-Schlatter, , - , depozite de hidroxiapatită, , - , - , - depozite de oxalat de calciu, , , - depozite de pirofosfat de calciu dihidrat, , , , - , , - Vezi și Pseudogout Simptome monoarticulare, - depozite de cristale, - , , Paget, , , - , , - Raynaud, - Stilla, - , - , Whipple, - , , - , - , Forbes, - Charcot-Marie-Tooth, - Sheyerman, - Dureri de șold, , , , Dureri de spate, - , - Durere, difuză, diferită de poliartrita, Dureri osoase, boala Paget, Dureri de călcâi, - Tendon tibial, posterior, disfuncție/ruptură, Bronșiectazie, în amiloidoză, - Bursita, Ahile, , terapie cu corticosteroizi, - micobacterian, - olecranon, - definiție, - retrocranean, legat de SIDA, subacromial, - trohanteric, , - ÎN Vasodilatatoare, - Warfarin, - , - , - Vasculitis, , - - - dermatomiozită/polimiozită, terapie cu corticosteroizi, - vase mari, - vase mici, , - neuropatie, - suspectate, - în sistemul SIDA, asociate - , SIDA- , asociate lupus eritematos, vase medii, - - juvenile, - , - Virusul herpes simplex, Virusul Epstein-Barr, - Artrita virală, - Infecții cu virusul Coxsackie, - artera temporală arterita, - , biopsie, , - Artrita temporomandibulară, - Vitamina D, - , Întârzierea creșterii vitriuterine, - lupus SNC, - , - Sindromul lupus legat de cancer, , - Boli inflamatorii musculare, - , - Răspuns inflamator, - Proeminențe pe partea exterioară a degetului mare, , - G Handicap, definiție, - Gastrita, - , Hemangiom, - , - Hemartroza, , - , - Boli hematologice, , - , - , - Hemocromatoză, , , - , , , - Hepatita B, , - , Hepatită, , , - , - , - , , - Artrita cu celule gigantice, - , - Hidralazina, - , - cauza lupusului, - Hidroartroză, intermitentă, - Hidrocortizon, cu doză progresivă, - INDEX SUBIECTULUI Hidroxiclorochina, , - , Hipergamaglobulinemie, - , , - Hipercalcemie, , - Hiperparatiroidism, , , - , - , - , - Hiperpatie, Hipertensiune arterială, - , , , - , , - , - , Hipertiroidism, - , - , - , Hiperuricemie, - Hipogonadism, Hipocomplementemia, - , - , , Hipoparatiroidism, - , , - Agenți hipouricemici, - Hipofosfatazie, - , - , , - Glomerulonefrită, - , , - , - , , - , Glucozaminoglicani, - Cap femural, osteonecroză, - , Durere de cap, Arterita Takayasu, - boala Paget, - migrenă, - , AINS, - Sindromul Behcet, fibromialgie, - Homeopatie, - Homocistinurie, - Infecție gonococică, - Granulom inelar, necazeant, - necrotic, eozinofil, - Granulomatoza Wegener, - , - , , , - , - , - , - , - Granulomatoza, , Infecții fungice, - , , - Sindromul piriform, - Hernie de disc, - Hernie de disc, lombare, - d Dactilit, - , - , - Danazol, Boli degenerative, - , - , - Dermatomiozita, - , - , - , - , - Dermatomiozită/polimiozită, - , , - , - , Copii monoartrita, - AINS, artrita septica, - boli sistemice ale țesutului conjunctiv, - dureri articulare, - Deficitul de anhidrază carbonică P, Deformare butonnieră, , , Dializa, - , - Digoxină, - Didanozina ca cauză a hiperuricemiei, - Terapia dietetică, - etidronat disodic, Lupus discoid, - , - , , Displazie osoasă și articulară, , - , - Distrofia lui Becker, - Distrofia centurii scapulare, - Discita, la copii, - Diuretice, , - , - Difosfonați, boala Paget, Hiperostoză scheletică difuză, , , , - Doxiciclină, tratamentul infecției gonococice diseminate, ȘI Patologia gastrointestinală, dermatomiozită/polimiozită, AINS, - scleroza sistemica, - artrita enteropatica, - Terapia de substituție hormonală, , Încheietura mâinii, artrită, - , - , - , Zidovudină, , "Regulile de aur" ale reumatologiei, - ȘI Ibuprofen, cauza meningitei aseptice, - Isoniazid, , - Răspuns imun, - Imunogenetica bolilor reumatismale, - Imunoglobuline, , , - deficit, - Imunomodulatoare, - Imunosupresoare, , , - , , Inhibarea mineralizării, - Inhibitori ai xantinoxidazei, Indometacin, - , , - Medicamente care induc remisie, - Factor de creștere asemănător insulinei- , - , - Patologia pulmonară interstițială, - , - , - Eritem infecțios, Infecţie ca cauză a monoartritei, ca cauză a artritei reactive, - INDEX SUBIECTULUI în artrita reumatoidă, - articulații protetice, - , , - articular, , - Infecția cu HIV, - , - , - , - , Infecția cu parvovirus B , Boala cardiacă ischemică, - , - Sciatică, LA Calcificare, , , , - , Hidroxiapatită de calciu, Pirofosfat de calciu dihidrat, , Candidoză, - , - , - Capsulita, adeziv, , - , , Cardiomiopatie, amiloid, Cardită, reumatică, , Nanism, achondroplastie, - Causalgie, Chist Baker, - , oase, , - , - Fibroza chistica, Diverticuli intestinali, Coagulopatie, , - Degetul cu gheare, - , Genunchi artroplastie, - , - , , artroscopia, patologia internă, - inflamație, - jumper, , osteonecroză, artrita septica, - sarcom sinovial, - "triada groaznică", condrocalcinoză, - condromatoză, - Colita și artrită reactivă/sindrom Reiter, colagen , - microscopic, - ulcerativ, , - Colagen, - , , - , boli de colagen ereditar, , - colchicina ca cauză a simptomelor neuromusculare, tratamentul gutei, - , - , tratamentul pseudogutei, - tratamentul febrei mediteraneene familiale, în insuficiență renală, Inele Kaiser-Fleischer, - Complement, - , , Fracturi de compresie, - Tomografie computerizată, - , - , , - contracturi Dupuytren, , - şi arahnodactilie, - Puncte de control, Fibromialgie, - Conjunctivită și boala Kawasaki, - și artrita cu celule gigantice, şi granulomatoza Wegener, - și artrita psoriazică, şi artrită reactivă, - si policondrita recidivanta, - și sarcoidoză, și sindromul Behçet, Artere coronare, anevrism, - Corticosteroizi, - spondilită anchilozantă, arterită Takayasu, - arterită cu celule gigantice, - dermatomiozită/polimiozită, doze, - sevraj ca cauză a fibromialgiei, - , , - , , , - gută, - polimialgie reumatică, - lupus eritematos sistemic, - uveită, - artrita juvenila, , , Testul Cortrosin, - Masa osoasa, - Densitatea minerală osoasă, efectul intervențiilor terapeutice, - Os infectii, - , chisturi, , - , patologie metabolica, - , - tumori, - , , - , endosteum, formare anormala, Urtica , , - , Lupus eritematos discoid, - , , medicinal, - , - neonatal, , - subacut cutanat, - Articulații sacroiliace, - , - , Crioglobulinemie, , - , , - , Crioterapie, Xerostomie, - , , - Xeroftalmie, - , - , - L Teste de laborator, reumatism, - , - , - , , Lasix ca cauză a hiperuricemiei, - Levodopa ca cauză a hiperuricemiei, - INDEX SUBIECTULUI : Leucemie, , - ca cauză a durerilor articulare la copii, - Medicamente ca cauză a lupusului, - ca cauză a hiperuricemiei, - ca cauză a simptomelor neuromusculare, - ca cauză a fenomenului Raynaud, Lepra, - , - Limfom, - , - , şi amiloidoză, - şi vasculită, - , - şi polineuropatie, - și artrita reumatoidă, - și sindromul Sjögren, - implicare articulară, - Hodgkin, , - Febră, boala Kawasaki, - Boala Still, - dermatomiozită/polimiozită, în infecție gonococică, - diagnostic diferențial, - monoartrita, - de origine necunoscută, artritei , artritei , necunoscute , - febra mediteraneană familială, Gleznă, - , - , , - , Cot, artrită, - , - , - m Imagistica prin rezonanță magnetică, - , YuZ- , , , , , - , - , - Malaria, - Ulei de primula, - Medicamente antireumatice cu acțiune lentă, - , - Patologia metabolică, oase, , - , în miopatii, - asociate cu boala Paget, - țesut conjunctiv, - Metotrexat, , - , - , , , - , - Mefenitoina ca cauză a bolii asemănătoare lupusului, Mialgie, - , - , - Sindroame mielodisplazice, - Mielom, - , , , Tulburări mieloproliferative, - , analiza fluidului microscopic, - , microscopie, analiza fluidului microscopic - Artropatie mixedem, - Miozita, - , , - , - Miocardită, - , , , - Miopatie, - , - , - , , - Distrofii miotonice, - , - Miopatii mitocondriale, - , Mitramicină, tratamentul bolii Paget, Medicamente antireumatice modificatoare de boală, , , - , - Monoartrita, - , - , - , , - , Anticorpi monoclonali, - Morfea, - Acid uric, , - , - , Mucopolizaharidoza, , - Distrofie musculară Duchenne, - , - Slăbiciune musculară, - , pentru acromegalie, - În hipertiroidism, - în dermatomiozită/polimiozită, în Polymyalgia reumatică, - în sarcoidoză, - în sindromul lui Cushing, - Corticosteroid, , Dysthelet, , - , - - , Mușchi, - , - , , - , - n Nabumeton, - Glanda suprarenală, atrofie, Insuficiență suprarenală, - Tulburare de peristaltism esofagian, - , , , - Tulburări de somn asociate cu fibromialgie, - , - Valproat de sodiu, - Tulburări neurologice în Boala Behçet, Boala Lyme, , Boala Paget, - Arterită cu celule gigantice, Granulomatoza Wegener, Policondrită recidivanta, - SLE, - , - , : : Neurapraxia, - Patologia neuromusculară, - , - , - Osteogenesis imperfecta, , , , - , , , - Remedii alternative, - Invaliditate, , - , - Nefrită, - , , - Sindrom nefrotic, , DESPRE Obezitate, - , - Oxipurinol, - Contraceptive orale, , INDEX SUBIECTULUI Orteze, ' Capacitate funcțională reziduală, - Osteită, - Osteoartrita, , , , , , , - , - , - , - , , - , , - , - , Osteoartropatie, hipertrofică, - Osteom, osteoid, - , - Osteomalacia, - , , - , - Osteonecroza, , - , , - Osteopenia, , , - , - , - Osteopetroza, Osteoporoza, , - , , - , - , , - , , - , - , - Osteocondrodisplazie, - Osteocondrom, - Osteocondromatoza, - , - , Evaluarea sănătății, - , - , , , - P Degete de tobe, - , - Paniculita, - Paralizia lui Bell, - Sindroame paraneoplazice, musculo-scheletice, , - fracturi, boala Paget, - homocistinurie, , Collis, - osteogeneza imperfectă, - osteoporoza, - rahitism, - artrita reumatoidă, - Sindroame ale nervilor periferici, , - Piomiozita, Pirazinamidă, , - Artropatia pirofosfatică, Alergia alimentară ca cauză a artritei, - Esofagul Barrett, - Platyspondylia, - Pleurezie, - , , - , - , - , Plexopatia umărului, , - , Umăr capsulită adezivă, - , artrită, , - în spondilita anchilozantă, - Picioare plate, Pneumonie, - , Terapia comportamentală, - Leziune a rădăcinii nervoase, , , - Guta, - , , , - , - , - , - , , - , - Coloana vertebrală artrita, - , - osteoporoza, afectarea rădăcinii nervoase, - gută, - "vertebre de pește", - tuberculoză, - Poliangeita, microscopică, - Poliartrita, , - , - , , , , - , - , - Polimiozită, , , - , - Policondrit, - , - , Defecte cardiace, - boală de rinichi, şi crioglobulinemie, - şi artrita reumatoidă, - ca cauză a osteomalaciei, Patologia renală, - , - , - , Dureri de spate, - , - , - Prazosin, - Prednison, , - , , , - , - , , - Evaluarea preoperatorie a bolnavilor cu boli reumatismale, - Amauroza tranzitorie, Testul Adson, , Testul Finkelstein, - , Probenecid, , - , Procainamidă, - , Prostaglandine, - , , - Articulații protetice, - , - , - , , - Supratensiune ocupațională, - Pseudogout, - , - , - , Psihotrope și xeroftalmie, Psoriazis, - , , , - , - , - Test de puncție, - Purpura hipergammaglobulinemică, asociată cu amiloidoză, trombocitopenică trombotică, - Schonlein-Henoch, , - , , , - venin de albine, tratamentul artritei, Pinteni calcai, , - R Radiculopatie, , - Evaluarea radiografică a artritei, - Diverse lungimi de picioare, - , - Lacrimile meniscului, , - Cancer de sân, Cancer, - asociat cu dermatomiozită/polimiozită, copii, - , - şi amiloidoză, - INDEX SUBIECTULUI şi boala Paget, - și polineuropatie - ca cauză a durerilor de spate, Entorse, , Rahitism, - , - , , - Reabilitare, - , , Reumatism, , țesuturi moi, palindromic, - , , - Febră reumatică acută, - , , , - , - , Polimialgie reumatică, - , - , - , - , - , , , - Poliartrita reumatoidă, - terapie cu antibiotice, asociate cancerului, terapie cu corticosteroizi, teste de laborator, - manifestare monoarticulară, - simptome poliarticulare, - pseudo, , - scăderea masei osoase, terapia modificatoare a bolii droguri, - tratament chirurgical, - juvenile, - , , - , - , - , Factorul reumatoid, - , , , - , - , , - , , - , , , , - , - Tulburări musculo-scheletice regionale, - Reticulohistiocitoză, multicentrică, - , - , - Distrofie simpatică reflexă, - Rifampin, tratamentul tuberculozei osteoarticulare, - Rotator antebraț, - , - , - , - Mână artrita, - , - , - , - deformari, in scleroza sistemica, - sarcoidoza, - leziuni sportive, Sacroiliita, , - , - , - , - , Salicilați, - , - , Salicilin, Sarcoidoza, , - , - , , - , - Sarcom Kaposi, - sinovial, - , Ewing, Diabet, - , - , , - , , - , Pachetele, , , - daune la supratensiune, deformare, Febră mediteraneană familială, - - , - , Patologia cardiovasculară și boala Kawasaki, - şi boala Lyme, - şi boala Paget, - și dermatomiozită/polimiozită, și artrita reumatoidă, - , și sindromul Marfan, - şi lupus eritematos sistemic, - și scleroza sistemică, - exacerbări și corticosteroizi, - Serozită, - Anemia cu celule falciforme, , , - Sindesmofiți, - , - , , - , - , Sindromul CREST, - , , - , - Alporta, anticorpi antifosfolipidici, - , - - , - arcul aortic, , - Barrett, , - Behceta, , - , - , Imunodeficiența celulelor B, - Gardner, Guillain-Barre, , - Hipermobilitate, dubla compresie, - mana diabetica, - Di George, limfocitoză infiltrativă difuză, , - hipermobilitate benignă, - , - Ethan-Lambert, - Kaplana, calcificare, - , - coada de cal, - Cushing, - , - , , - , Löfgren, - Lesha-Naykhana, - , liză tumorală, acută, - Marfana, - , - , , durere miofascială, - , , - Sevraj de steroizi, - nervul interos anterior, durere miofascială regională, Reiter, - , , - , - , , , , - , - , - , - , Titze, - , , - Felty, - , - fibromialgie, oboseală cronică, - INDEX Cherdzha-Straussa, , , - , , , , Sjögren, , , - , - și boala Still, - și artrită reumatoidă, - , - idiopatică, lupus neonatal, diferențe față de fibromialgia, , , , diferențe față de idiopatia Ehlers-Danlos, - , - , - , Sindroame de imunodeficiență primar, - Lichidul sinovial, - , - , - , - Tumori sinoviale, - , - Sinoviom, , - Sinovit, - , - , , - , - , , , , , - , , - , - , - , - Lupus eritematos sistemic, - anticorpi, , - , - , - idiopatic, clasificare - , complement - , - terapie cu corticosteroizi, simptome extraarticulare, poliarticulare implicarea organelor, la copii, - juvenili, - , , Scanare osoasa, - , - , - , Sclerodermie, , - , , - , , , - , - , Scleroză, sistemică, - , - , tehnici de reabilitare, diferențe față de fibromialgie, terapie penicilamină, la copii, - Fenomenul Raynaud, , - Scolioza, - , - Țesut conjunctiv, componente, , SIDA, , - , Splenomegalie, - , , - , - Spondilita, - , - - Spondiloartropatii, , - , , - , , - , - , - , - Spondilolisteza, - , Displazia spondiloepifizială, - Medicina sportivă, - Proteina C reactivă, , - , - , - , - , , - , Artrita piciorului, - , - deformare, - picioare plate, Fracturi de stres, - Sulindak, - , Sulfasalazină, , - , - Sulfinpirazină, Sulfoniluree, dureri articulare boala Paget, - la copii, - Șoareci articulați, - articulațiilor aspiraţie, - patologia internă, - , inflamație, - hiperextensibilitate, - , infectii, clasificare , - , , - tumora, - în artrita idiopatică, - în artrita reumatoidă, - în diabet zaharat, - , - în scleroza sistemică, - în tuberculoză, - T Telangiectasia, - Tendinita Ahile, - , - , , De Courvain, - calcifiant, - terapie cu corticosteroizi, , determinare, patelar, principiile tratamentului, , tenosinovita asociat cu gonoree, De Courvain, - , micobacterian, - definiție, pentru artrita gonococică, flexor - , - , - Teofilina ca cauză a hiperuricemiei, - Căldură, utilizare terapeutică, - Terapia cu aur, , - , - , , - artrita psoriazică, artrita reumatoidă juvenilă, Boala tiroidiană, , - , - Toleranță, - Transplant de rinichi, pentru gută, - Triamcinolonă, pseudogută, - Antidepresive triciclice, tratamentul fibromialgiei, Tromboză, , - , , Trombocitoză, - , Tuberculoza, - La Uveită, - , - , , - , - , - Acnee asociată cu sindromul Behçet, , INDEX SUBIECTULUI Eritem nodos lepră, - Eritem nodos, , - , - , , Retardare mintală, - Agenți uricozuric, Oboseală, amiloidoză, artrita inflamatorie, - dermatomiozita/polimiozita, sindromul Sjögren, - cauze sistemice, - fibromialgie, , - sindrom eozinofil-mialgic, - F Factori de întărire a oaselor, - Fasciita palmar, - plantar, - , eozinofil, , - , , Distrofie fascioclavicular-brahială, - Fenilbutazonă, - , - Fenitoină, , - , - Fenomenul Raynaud, - , - , - , - , - , - , - , - , - Fenotiazine, - Feritină, boala Still, Fibrosis, - , - , Osteita fibrochistică, - , Fibroxantom, , - Fibromialgie, - , - , - , , , - , - , Fibroplazia, - Examenul fizic, , - , X Chinidină, , - Tratament chirurgical, reumatoid boli, - Chondrite, - Condroblastom, , - Condrodisplazie, Condrocalcinoză, - , - , - , - , , Chondroma, - Chondromalacia, - Condrosarcom, sinovial, - Eritem migrator cronic, - , - Cartilaj, , , - Spațiul cartilaginos, c Celulita, - , - Ceruloplasmină, în răspuns de fază acută, Ceftriaxonă, Ciclosporină, - , , , , - Ciclofosfamidă, - Granulomatoza Wegener, - nefrita lupică, - efecte secundare, , - , , - insuficiență renală, Ciroză, biliară primară, - , - , Citomegalovirus, - Medicamente citotoxice, - nefrită lupică, - uveită, - boala juvenilă, w Dureri de gât, , - , - coloana cervicală instabilitate, - examen, raza de mișcare, afectarea rădăcinii nervoase, - în artrita reumatoidă, - , uh Esofagita, - Pseudoxantom elastic, - , - Electromiografie, - , , - Electroterapie, - Endocardită, bacteriană, Infecție entsrovirală, - Eozinofilie, - , Sindrom eozinofil-mialgic, - Epicondilita, - , - , Eritem, - , - , - , - Eroziuni, - , - , , Etambutol, - , eu Ulcere gastrice, - Ulcere corneene, , - Ulcere, - , - , - , 